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Resumen

La hiperacusia se define como la intolerancia a ciertos sonidos cotidianos que causa an-
gustia y discapacidad significativas en las actividades sociales, ocupacionales, recreativas
y otras actividades cotidianas. Los sonidos pueden percibirse como incémodamente
fuertes, desagradables, atemorizantes o dolorosos. Se encuentra presente en aproxima-
damente un 3% poblacién general, y aumenta significativamente en trastornos del es-
pectro autista (TEA), alcanzando entre un 15% a 40%. Los mecanismos fisiopatoldgicos
no son del todo claros, pero se ha propuesto, una alteracion en el funcionamiento de
mecanismos reflejos y de regulacion, tanto a nivel de la via auditiva periférica, como
central, incluyendo estructuras no relacionadas directamente con la via auditiva. El
siguiente texto tiene como objetivo analizar la relacién entre hiperacusia y TEA, en-
fatizando en la frecuencia en que se presentan como comorbilidades, en los posibles
mecanismos fisiopatoldgicos, y en actualizaciones en el abordaje diagndstico y terapéu-
tico. Se realiza una revisién bibliografica cualitativa en Pubmed con articulos entre los
afnos 2008-2020 utilizando los términos: “hyperacusis autism”, “sistema olivococlear”,
arrojando 39 articulos, de los cuales se seleccionaron en base a la temdtica de cada uno,
evaluada por los autores. A pesar de una significativa relacion entre hiperacusia y TEA,
los mecanismos fisiopatolégicos de ambas patologias siguen siendo un misterio. Existen
estudios que sugieren pruebas de screening no invasivas que relacionan ambas patolo-
gias, pero debido a los sesgos de seleccion, todavia no son factibles de usar en forma
universal. El abordaje terapéutico ha sido poco explorado, y no se dispone de firmacos
que hayan demostrado su efectividad, por el contrario, algunos de ellos empeoran la
sintomatologia. Se recomienda al tratante, seguir un camino largo, en conjunto con el
paciente, donde las terapias no farmacoldgicas como la terapia cognitivo conductual
han mostrado tener buenos resultados.

Palabras clave: Hiperacusia, trastorno del espectro autista, via aferente, via eferente,
calidad de vida.

Abstract

Hyperacusis is defined as intolerance to certain sounds that causes significant distress and
disability in social, occupational, recreational and other activities. Sounds can be perceived
as uncomfortably loud, unpleasant, frightening, or painful. It is present in approximate-
ly 3% of the general population, and increases significantly in autism spectrum disorders
(ASD), between 15% and 40%. The pathophysiological mechanisms are not entirely clear,
but an alteration in the functioning of reflex and regulatory mechanisms has been propo-
sed, both at the peripheral and central auditory pathways, including structures not directly
related to the auditory pathway. The therapeutic approach has been little explored as there
are no drugs that have demonstrated their effectiveness, on the contrary, some of them wor-
sen the symptoms. The practitioner is recommended to follow a long path, in conjunction
with the patient, where non-pharmacological therapies such as cognitive behavioral therapy
have been shown to have good results. The following text shows a review of the literature
with articles referring to the subject between the years 2008-2019.

Keywords: Hyperacusis, autism spectrum disorder, afferent pathway, efferent pathway,

quality of life.
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Introduccion

El concepto de hiperacusia ha ido evolu-
cionando a lo largo de los anos, pasando de
ser un sintoma netamente sensorial expresado
como una molestia y/o intolerancia a ciertos
sonidos de intensidades especificas, a una
experiencia mucho mas compleja en la que
no solo intervienen la intensidad del sonido,
sino también el tipo de sonido y la experiencia
previa del paciente, con respecto al sonido en
particular"? En la tercera conferencia mundial
sobre hiperacusia se hace énfasis en considerar
la afectacién en tres dimensiones del paciente:
perceptiva, psicoldgica/cognitiva y social2
Existen variados modelos de hiperacusia, Tyler
y cols. (2014) los clasificé en 4 subtipos que se
aceptan hasta la fecha:

- De intensidad: Sonidos de intensidad
normal se perciben como anormalmente
fuertes, en una dimensién puramente
perceptiva.

- Dolorosa: un sonido de intensidad incluso
baja desencadena un dolor irradiado a la
oreja, mandibula, cuello o cabeza.

- Molesta: similar a la misofonia en la que un
sonido desencadena intolerancia netamen-
te cognitiva, sin necesidad de ser percibidos
como fuertes o dolorosos.

- De miedo: similar a la fonofobia en la que
el componente psicolégico juega un rol
importante, incluso con un componente
anticipatorio.

La hiperacusia es generalmente bilateral
en los 2/3 de los casos, de presentacién aguda
o progresiva. Es importante la asociacién con
otros sintomas auditivos, por ejemplo, se esti-
ma que el 50% de los casos que consultan por
acufenos se acompana de hiperacusia y casi
el 90% de los que consultan por hiperacusia
presenta acufenos'. La frecuencia real de la
hiperacusia es dificil de estimar ya que no es
ampliamente buscada. En estudios de preva-
lencia por internet ha arrojado entre 3%-10%
en la poblacion general®.

En el contexto pedidtrico hay que indagar
dirigida y detalladamente esta sintomatologia,
ya que la presencia de hiperacusia obliga a
descartar trastornos del neurodesarrollo, como
los trastornos del espectro autista, donde el eje
central de la patologia tiene que ver con las
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dificultades en el drea social y comunicacional,
pero en su mayoria se acompaiia de alteracio-
nes sensoriales, siendo la hiperacusia la mds
frecuente; los trastornos de integracién sen-
sorial e incluso genopatias, como el Sindrome
de Williams-Beuren (delecion parcial 7q11.23)
donde la hiperacusia es un signo clasico.

Las disfunciones auditivas en personas con
TEA pueden incluir hipoacusia, hiperacusia,
dificultad para escuchar con ruido de fondo, y
problemas para codificar los sonidos del habla,
entre otros. De éstos, la hiperacusia es la forma
mds comun, encontrada en algunas series hasta
en el 100% de la muestra'**. Los mecanismos
fisiopatoldgicos, todavia no estan claros, se
postula que se encuentran involucrados tanto
mecanismos periféricos, como centrales, en
estrecha interacciéon**.

Periféricos

- Células ciliadas internas/externas.

- Pares craneales (auditivo, trigémino y facial).
- Via aferente auditiva.

Centrales

- Corteza auditiva y ndcleos subcorticales.

- Corteza no auditiva (orbitofrontal y cingu-
lada-anterior-dorsal)

- Via eferente auditiva.

Hiperacusia en trastornos de espectro
autista

Los trastornos del espectro autista se
definen segiin el DSM-V como el grupo de
trastornos del neurodesarrollo. caracterizados
por dificultades en la comunicacién social
reciproca y una tendencia para enfocarse en
conducta, intereses y actividades repetitivas y
estereotipadas.

Los criterios diagndsticos se basan en:

- Dificultad en la comunicacién y reciproci-
dad socioemocional.

- Patrones restrictivos y repetitivos.

- Los sintomas deben iniciarse temprano en
el desarrollo.

- El trastorno debe provocar un deterioro
significativo en dos o mds dreas de desen-
volvimiento del paciente.

- No explicado por déficit intelectual (DI) o
RDSM global.
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Dentro de los patrones restrictivos y repe-
titivos se consideran:
- Estereotipias motoras y/o verbales.
- Inflexibilidad de la conducta
- Intereses muy restringidos
- Hiper/hipo sensibilidad a estimulos senso-
riales.

Cuando nos enfocamos en las alteraciones
sensoriales auditivas en los pacientes con TEA,
éstas pueden ir desde la incapacidad delocalizar
la fuente de un sonido, la dificultad para com-
prender el habla, particularmente en ambientes
ruidosos y la hiperacusia. Esta dltima es, proba-
blemente la mas comun, encontrandose entre el
15%-40% de los casos, incluso en algunas series
hasta en el 100% de los casos™**.

Es importante diferenciar la hiperacusia
que se presenta en los pacientes con TEA, con
la hiperacusia en contexto de trastornos de la
integracion sensorial (TIS). En los pacientes
con TEA el eje central afectado corresponde
a la esfera social y la hiperacusia forma parte
de alteraciones en la percepcidn sensorial,
incluidas en el criterio B de los criterios diag-
nosticos, es decir, es un elemento dentro de la
misma patologia’.

El T1S fue descrito, por primera vez, por la
Dra. A. Jean Ayres en 1963 como el trastorno
de la organizacién de las sensaciones en el sis-
tema nervioso central y su utilizacion en la vida
diaria que se presenta desde los primeros meses
de vida. El eje central afecta a los sistemas téctil,
vestibular y propioceptivo, posicionandolos en
un primer nivel; la audicién se considera un
sentido que puede estar afectada en un segundo
nivel, tanto como hipo o hiperacusia. Aunque
la esfera social también puede verse afectada,
corresponde mds a un efecto secundario, que
al eje central del trastorno”.

En una serie para evaluar el perfil clinico
de los nifos con hiperacusia'’, se observé que
cerca de la mitad de la muestra presentaba
algtin trastorno del neurodesarrollo (46%),
siendo el TEA el mas frecuente. El objetivo
de nuestra revisién es analizar la relacién
entre hiperacusia y TEA, considerando la alta
frecuencia mencionada anteriormente en que
ambas patologias se encuentran de forma
comorbida, enfatizando los posibles mecanis-
mos fisiopatoldgicos y las actualizaciones en el
abordaje diagndstico y terapéutico.

El siguiente texto corresponde a una revi-
sion cualitativa sobre el tema “Hiperacusia en
trastornos del espectro autista”. Se realiza una
busqueda en el buscador Pubmed de articulos
publicados entre los anos 2008-2020 utilizando
los términos: “hyperacusis autism” arrojando
34 articulos, y “sistema olivococlear”, arro-
jando 4 articulos. Ademads, se incluyé una
revision de la tercera conferencia internacional
de hiperacusia (2018), sumando un total de
39 articulos.

Se realiza una seleccién cualitativa de los
articulos en base a la informacién obtenida de
los resimenes de cada uno, enfocandose en los
objetivos generales de cada texto, prefiriendo
aquellos dirigidos a los aspectos anatomopato-
l6gicos de la hiperacusia, aspectos funcionales
objetivables con nuevas técnicas de estudio,
que consideraran la poblacién pediatrica y
que mencionaran alternativas terapéuticas
disponibles. Finalmente, se seleccionaron 18
articulos para revision detallada.

A continuacidn, le mostramos una breve
descripcién anatémica y fisiolégica involu-
crada en la audicién para entender de mejor
manera los posibles mecanismos fisiopatolé-
gicos involucrados.

Anatomia

Via aferente

El circuito auditivo central comienza en
las proyecciones centrales del ganglio espiral
de Corti que comprende el nervio auditivo. El
nervio auditivo llega al nicleo coclear desde
donde se proyecta bilateralmente a los nicleos
del complejo olivar superior y al coliculo in-
ferior contralateral. Desde el complejo olivar
superior las fibras se proyectan bilateralmente
al coliculo inferior a través del lemnisco la-
teral. Una vez en el coliculo inferior, la via se
proyecta al cuerpo geniculado medial, que
a su vez se proyecta a la corteza auditiva*’
(Figura 1).

Las vias descendentes se proyectan a través
de dos circuitos: el primero sinapta con neu-
ronas del tdlamo auditivo (cuerpo geniculado
medial) y la segunda se dirige a otros ntcleos
subcorticales, principalmente ipsilaterales a
la corteza, tales como el coliculo inferior, el
nucleo coclear y el complejo olivar superior

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2022; 82: 258-269
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Figura 1. Sistema aferente auditivo. Figura obtenida de
Smith y cols.*

(Figura 2). En la parte medial de la oliva supe-
rior emergen fibras neuronales que proyectan
de manera contralateral ala cdclea, y en la parte
lateral inervan, principalmente, a las fibras
ipsilaterales del nervio auditivo.

Sistema olivococlear (SOC)

Fue inicialmente descrito por Rasmussen
en 1946, luego denominado como tal por Warr
y Guinan en 1975 (Figura 3). Es un conglome-
rado de nucleos ubicados en la parte caudal de
la protuberancia, siendo el mas importante, la
oliva superior medial (MSO). Desempefia un
rol fundamental en la localizacion de la fuente y
en la codificacion de caracteristicas temporales
del sonido®.

La MSO se conoce como el nticleo detector
de coincidencia, porque funciona para codifi-
car diferencias en el tiempo de llegada de los
sonidos entre los dos oidos. Estd compuesto
por una delgada columna de neuronas que se
dividen y dan lugar al complejo olivo coclear
medial (MOC) y al complejo olivo coclear la-
teral (LOC). El MOC estéd formado por fibras
mielinicas que cruzan a nivel del piso del 4to
ventriculo, recibe informacion de la céclea
contralateral, sinapta con las células ciliadas
externas y filtra sonidos de fondo. EILOC estd
formado por fibras amielinicas, recibe entrada
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Figura 2. Sistema eferente cortico-coclear. El sistema eferente auditivo
se origina principalmente en la V'y VI capa de la corteza auditiva prima-
ria permitiendo regular la funcion coclear. Figura obtenida de Terreros

y cols.®

Figura 3. Sistema Olivococlear, obtenida de Terreros y cols.

desde el oido ipsilateral, sinapta con las células
ciliadas internas y protege la cdclea de danos
sonoros*’.

Fisiologia
Existen una serie de fibras y moléculas tales

como neurotransmisores involucrados en el
SOC. Laacetilcolina (Ach) es el predominante

261



Hiperacusia en trastornos del espectro autista: una revision de la literatura - C. Urizar-Sanchez y cols.

ARTICULO DE REVISION

en el MOC con un tipo casi exclusivo de fibras,
mientras que el LOC utiliza diversos neuro-
transmisores en la conectividad con las células
ciliadas internas, al igual que diferentes tipos de
fibras, tales como el d4cido gama aminobutirico
(GABA), dopamina, dinorfinas, encefalinas,
el péptido relacionado al gen de calcitonina
(PRGCQ), serotonina y glicina (Figura 4).

Fisiopatologia

Los mecanismos fisiopatolégicos subyacen-
tes a la hiperacusia, mientras los del TEA son
todavia desconocidos. Una de las posibilidades
es que, en el caso de la hiperacusia, puede ser
el resultado de un aumento de la sincronia
neural y la reorganizacién del mapa tonotépico
en la corteza auditiva'. Otra posibilidad es que
las neuronas que normalmente responden
a niveles de sonido mds altos, comienzan a
responder a sonidos con niveles mds bajos, lo
que conduce a la percepcién de un aumento
de la sonoridad. Por otra parte, datos de estu-
dios de laboratorio neurobioldgicos proponen
que ciertos biomarcadores pudiesen usarse
para distinguir animales con discapacidad
auditiva. Estos biomarcadores incluyeron
cambios moleculares en las células ciliadas y
sus sinapsis, cambios en el niumero de fibras
auditivas, cambios en los genes de plasticidad
dependientes de la actividad y varios cambios
fisiolégicos, incluidas las pruebas de la funcién

de las células ciliadas externas, la actividad su-
mada del nervio auditivo, y amplitudes tardias
de respuestas evocadas por sonidos'.

Actualmente se cree que la hiperacusia no
estd relacionada con una elevacion de los um-
brales auditivos o con el deterioro de la funcién
de las células ciliadas externas. Mds bien, si se
produce o no hiperacusia, estd relacionado
con las diferencias en la capacidad de respuesta
central, mds que con el dafio de la fibra auditiva
periférica’. A continuacién, mencionaremos
algunos mecanismos fisiopatoldgicos propues-
tos desde lo periférico a lo central">**.

Células ciliadas externas / internas

Anomalias del metabolismo del i6n Ca**y
liberacidon intracoclear de dinorfinas (estrés)
ejercen un efecto excitatorio en el metabolismo
del glutamato.

Neuropatia

Nervio auditivo

Como consecuencia de noxas sonoras in-
cluso menores, se ha descrito una degeneracién
axonal, sin alterar la audicién. Se preservan
las fibras que codifican sonidos de baja in-
tensidad, pero la desaferentacién producida
por el dano de las fibras de umbral alto (mas
sensibles a la agresiéon sonora), podrian pro-
vocar mecanismos centrales de compensacion
e hiperactividad.

Figura 4. Neurotransmisores
del sistema olivococlear. Figura
obtenida de Terreros y cols.®

t Nicotinkco ACh
aald

n Nicotinico ACh
a2

Dopamina
. D1-D2-03
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Nervio trigémino

A través de la rama V3, encargada de la
inervaciéon del musculo tensor del timpano,
se produce una contraccion refleja producida
por el choque acustico y, cuando falla, puede
producir manifestaciones auditivas tipo hipe-
racusia. Se sabe que existe un mecanismo de
contracciéon anticipada ya que la capacidad
de contraccién estd modulada por estados de
ansiedad e hiperalerta (funcién anticipatoria).

Nervio facial

Encargado de la inervacion del masculo del
estribo, un bajo umbral del reflejo estapedial,
genera hiperacusia (algiacusia) igualmente en
paciente con TEA como en poblacién general.

Corteza auditiva y nucleos subcorticales
(coliculo, tilamo y amigdala)

Uno de los modelos fisiopatoldgicos pro-
puestos es a través de la neuromodulacién
sindptica, especificamente por la serotonina.
Esta ejerce una actividad moduladora de la
percepcién auditiva, regulando la actividad de
las células fusiformes presentes en los nicleos
cocleares dorsales, una de las primeras etapas
de las vias auditivas centrales, siendo una es-
tructura de integraciéon multimodal (auditiva,
sensorial y somatosensorial).

Corteza no auditiva (orbitofrontal y
cingulada-anterior-dorsal)

Estudios con electroencefalograma (EEG) y
magneto-electroencefalograma (MEG) revelan
que existe activacién de cortezas no auditivas
en los pacientes con hiperacusia, al igual que en
hiperalgesia y alodinia. Por otro lado, existen
modelos psicopatoldgicos cognitivo-conduc-
tuales que muestran que la hiperacusia podria
ser un signo de trastornos del sistema en el
sistema limbico, esto explicaria las distorsiones
cognitivas como los pensamientos disfuncio-
nales y sintomas ansiogénicos que llevan a los
pacientes a adoptar conductas inadaptadas de
sobreproteccion y evitacién que perpettian el
trastorno.

Via aferente-eferente auditiva

Reflejo eferente olivococlear medial altera-
do: Conociendo la presencia predominante de
acetilcolina en el MOCy CCE, se ha estudiado
las alteraciones auditivas en pacientes con
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miastenia gravis (MG) y se ha visto que la fun-
cion de los receptores de ACh presentes en las
CCE esta disminuida. Los valores evaluados de
las emisiones otoacusticas evocadas transientes
(TOAE) fueron, significativamente, menores
en pacientes con MG comparados con pa-
cientes sanos (control), dafio potencialmente
reversible segtin el grado de avance de la enfer-
medad. También se han estudiado alteraciones
anatomofuncionales en los pacientes con TEA
que se presentan con hiperacusia detallados a
continuacion.

Algunos autores refieren que algunos ca-
sos de hiperacusia pueden estar relacionados
con la reduccién de la efectividad de las vias
eferentes auditivas. Para evaluar la integridad
de la via del haz olivococlear medial (MOC) se
utiliza la medicion de las emisiones otoacts-
ticas (OEA) con o sin estimulacién de ruido
contralateral”®. De este modo, se midieron las
amplitudes OAE en ninos con autismo vy las
compararon con las de un grupo de control
de la misma edad. En ausencia de ruido, las
amplitudes OEA fueron menores en los nifios
con autismo, lo que sugiere una disfuncién
coclear, sin embargo, cuando se midieron en
presencia de ruido contralateral el efecto de
supresiéon fue mds débil para los nifios con
autismo que para el grupo de control, lo que
sugiere una disfunciéon del MOC’.

En este mismo punto fisiopatoldgico,
estudios con MEG investigaron las respues-
tas diferenciales de los potenciales evocados
cerebrales (M50/M100) de la corteza auditiva
a la estimulacién repetida en nifios con TEA
que muestran hipersensibilidad auditiva. Se
encontré que los momentos dipolares de M50
tuvieron una duracién de respuesta prolonga-
da en la corteza auditiva de los pacientes con
TEA e hipersensibilidad auditiva, mientras que
en los pacientes con TEA sin hipersensibilidad
auditiva, se encontrd una respuesta similar al
grupo control (Figura 5). La duracién de este
efecto estuvo significativamente relacionada
con la severidad de la hipersensibilidad. Se
piensa que los mecanismos fisiopatolégicos
estan relacionados con una disminucién del
procesamiento inhibitorio resultante de un
sistema sensorial anormal o disfuncién de
interneuronas inhibitorias'.

Diferentes publicaciones han encontrado
alteraciones anatomopatoldgicas en pacientes
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con TEA. Un estudio de imagen por tomo-

grafia computada (TC) en pacientes con TEA
investigd la relacion entre la hipersensibilidad
al sonido y el trastorno de dehiscencia del canal

semicircular superior, un trastorno en el que

el grosor del hueso entre el canal semicircular

superior y la béveda craneal es muy delgado
o esta ausente. Esta patologia tiene una inci-

(1)T0

t 4

M50 M100

(2) ASD without auditory hypersensitivity

r o4

(3) ASD with auditory hypersensitivity

Figura 5. Las lineas verticales en el trazo de forma de onda promediada
indican el inicio del estimulo (0 ms). La duracion de la respuesta del
procesamiento auditivo temprano se determiné como el intervalo entre
el punto ascendente del M50 y el retorno apunte a la linea de base del

M10. Figura obtenida de Matsuzaki y cols.™

dencia en la poblacion general de alrededor del
2%. Se encontré que el 29% de los individuos
con TEA combinados con hipersensibilidad al
sonido tenfan una dehiscencia de canal semi-
circular superior'.

Se han informado otras alteraciones anato-
mopatoldgicas como hipoplasia cerebelosa, en
base a disminucién de las células de Purkinje,
hipoplasia del tronco cerebral donde se observa
disminucién del tamano del ntcleo del facial y
del MOC, alteraciones del desarrollo cortical
como heterotopias multifocales y displasias en
el cerebro anterior. Estos hallazgos sugieren
que los pacientes con TEA presentan defectos
multirregionales en la neurogénesis, migracion
y maduracion neuronal.

En base a esto, el centro de investigacion
auditiva LECOM propuso que las dificultades
auditivas en los pacientes con TEA estaban
directamente relacionadas con la dismorfolo-
gia de la audicién. Se examinaron piezas pos-
mortem mostrando que el MOC normalmente
estaba compuesto de una columna delgada
de 13,000 a 14,000 neuronas, en los pacientes
con TEA tienen menos cantidad de neuronas,
mucho mds pequenas con un soma redondo u
ovalado y estaban anormalmente orientadas.
Ademds, se identific6 un grupo de neuronas
ectopicas en el tegmento pontino-caudal, se
cree que representan a las neuronas del SOC
desplazadas, apoyando la teoria de alteraciones
que involucran migracién neuronal anormal*
(Figura 6).

Figura 6. (A) Seccion transversal a través
del MOC de un nifio de 8 afos neuroti-
pico. (B) Corte al mismo nivel del tronco
encefalico de un nifno de 8 afios con TEA.
EI MOC se reconoce como una columna de
neuronas densamente empaquetadas. El
area indicada en el rectdngulo se muestra
con mayor aumento revelando hipoplasia
severa del MOC. Figura modificada de
Smith y cols.*
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Etiologias

Numerosas patologias, tanto auditivas
como sistémicas y neuropsicoldgicas pueden
estar asociadas a hiperacusia, sin embargo, se
debe hacer hincapié que no necesariamente
tienen una relacién de causalidad directa, en
las siguientes tablas se resume la lista de las
principales etiologias identificadas (Tabla 1).

Estudios complementarios

Actualmente no existen medidas obje-
tivas consensuadas para la evaluacién de la
hiperacusia, por lo que el estudio se basa en
medidas subjetivas de evaluacién del nivel
sonoro y la repercusién en la calidad de
vida, considerando las tres dimensiones del
paciente: perceptiva, psicoldgica/cognitiva y
social’>. Dentro de las evaluaciones del nivel
perceptivo se encuentran evaluaciones como
la audiometria de tonos puros que considera
niveles de volumen incémodo (uncomfortable
loudness levels [ULLs]) normales cercanos a
los 100 dB, hiperacusia en alrededor de 66-
83 dB. También se describe las Emisiones
otoacdusticas provocadas con producto de
distorsién, las cuales evaltan el funciona-
miento del MOC

Para evaluar el drea psicoldgica/cognitiva
y social existen una serie de cuestionarios
validados. Uno de ellos es el cuestionario de

ARTICULO DE REVISION

sensibilidad auditiva de Khalfa y cols. 2002
(Tabla 2). Se postula que unos ULLs < 77-dB
y la puntuacién > 22 en el cuestionario de hi-
peracusia entrega el diagndstico con un 95%
de confianza®'!,

Otras pruebas complementarias como TC
cerebral, RM cerebral y MEG han sido descri-
tas con utilidad, pero su indicacién debe ser
fundamentada en una sospecha diagndstica
especifica.

Enfoque terapéutico

Como se mencioné anteriormente el tra-
tamiento de la hiperacusia es un camino que,
indiscutiblemente, debe hacerse en compaiiia
del paciente, evaluando los tiempos y la efec-
tividad de cada opcion utilizada v/s los efectos
adversos e incluso empeoramiento de la sin-
tomatologia con el tratamiento. Lo primero
que se recomienda es definir si la hiperacusia
se presenta como un diagnoéstico aislado o es
un sintoma de otra patologia mayor, como es
el caso de los pacientes con TEA.

Generalmente el profesional que inicia el
proceso diagndstico y tratamiento es el otorri-
nolaring6logo. En el caso de sospecha de otra
patologia como causa primaria, la evaluacién
de otras especialidades es fundamental para
encontrar el diagndstico etioldgico y eventual-
mente el tratamiento especifico>'*".

Con respecto al tratamiento farmacolégico,

Tabla 1. Etiologias de hiperacusia

Sd. de la trompa abierta

Sd. del musculo tensor del timpano
Tinitus

Presbiacusia

Trauma acustico

Marformacion Chiari
ACV secuelado

TEC secuelado
Tumores celebrales

Miastenia Gravis

Otolégicas Neurolégicas Neuropsicolégicas Sistémicas
Hipoacusia Parélisis facial periférica Sd. ansioso-depresivo LES

Acufeno Migrafa Tr. disociativo Esclerodermia
Sd. Méniére Esclerosis en placas Tr. de neurodesarrollo Enf. de Lyme
Deshicencia canal superior Fibromialgia TEA Enf. Addison

Tr. integracién sensorial Hipertiroidismo

Sd. Williams-Beuren
Sd. X fragil BDZ, risperidona)
Sd. Down

Mutismo selectivo

TDAH

Drogas (antidepresivos,
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Tabla 2. Cuestionario de sensibilidad auditiva (basado en Khalfa y cols. (2002)"

No Si, un Si, de Si,
poco forma mod. mucho
1. ¢Necesita utilizar tapones o cascos para disminuir su percepcion del ruido? 1 2 3
2. (Presenta dificultades para no prestar atencion a los sonidos que le rodean 0 1 2 3
en las situaciones de la vida diaria?
;Le molesta leer en un entorno ruidoso o sonoro? 1 2 3
4. ile cuesta concentrarse en un entorno ruidoso o sonoro? 1 2 3
;Presenta dificultades para comprender una conversacion en un entorno 1 2 3
ruidoso?
6. ¢Personas de su entorno le han comunicado que soporta mal el ruido o 0 1 2 3
algunos sonidos?
7. ¢Es Ud sensible al ruido de la calle, incluso le molesta? 0 1 2 3
8. ¢Le molesta el ruido de algunos entornos sociales (ej: discotecas, bares, salas 0
de musica, fuegos artificiales, pubs)? 1 2 3
9. ¢Si le proponen realizar una actividad (ir al cine, a un concierto de musica, 0 1 2 3
etc.), piensa de inmediato en el ruido que va a tener que soportar?
10. ¢Ha tenido que rechazar invitaciones o salidas por el miedo al ruido que 0 1 2 3
tendra que enfrentarse?
11. ¢Le molesta mas un ruido o sonido determinado en un entorno silencioso 0 1 2 3
que en una habitacién ligeramente ruidosa?
12. ¢Disminuye su capacidad de concentracién en un ambiente ruidoso por el 0 1 2 3
estrés o el cansancio?
13. ¢Dismunuye su capacidad de concentracién en un ambiente ruidoso al final 0 1 2 3
del dia?
14. ¢El ruidos o ciertos sonidos lo ponen nervioso o irritable? 0 1 2 3
Total/32
no existe un firmaco que se haya comprobado ~ comunidad, debiendo abordar las tres dimen-
eficacia en el control sintomdtico de la hipe-  siones mencionadas anteriormente (Figura 7).
racusia, solo hay publicaciones anecddticas En lo perceptivo se utiliza la rehabilitacién
con el uso de ansioliticos, antidepresivos y  sonora donde el rol del TO es fundamental.
antiepilépticos®. Por el contrario, también  El objetivo consiste en garantizar una entrada
existen publicaciones en que se ha producido  sensorial 6ptima para actuar sobre las disfun-
un efecto paradojal, intensificindose la hipe-  ciones del sistema auditivo que mantiene la
racusia con el tratamiento con risperidonaen  hiperacusia. Se debe explicar e involucrar bien
nifios con TEA". al paciente y su entorno en el proceso ya que
Con respecto al tratamiento no farmaco- contradictoriamente a la evitacion de la noxa,
l6gico debe ser abordado por un equipo for-  se expondrd al paciente a diferentes sonidos
mado, generalmente, por el otorrinolaringd-  de manera progresiva, para lograr una desen-
logo, terapeuta ocupacional (TO), audidlogos,  sibilizacién de la hiperreactividad de las vias
psicélogo y eventualmente, psiquiatra segin  auditivas centrales® .
cada caso. Este enfoque multiprofesional ha Durante los 80’s emerge un nuevo concepto
mostrado mejores resultados, teniendo como  terapéutico llamado entrenamiento de integra-
objetivo central al paciente, su familia y la  ciénauditiva (AIT), inicialmente desarrollado
266 Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2022; 82: 258-269
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en Francia en 1982 por Bérard. Ha sido pro-
puesto como un tratamiento para mejorar la
sensibilidad anormal al sonido en personas con
trastornos del comportamiento, incluido el
TEA, sin embargo, en la literatura se describen
resultados controversiales, concluyendo la falta
de investigacion categdrica para formalizarlo
como recomendacion®.

La técnica AIT, generalmente realizada por
la TO y el audiélogo, consiste en la exposicién
a sonidos modificados por computadora para
eliminar las frecuencias a las que las personas
sensibles son hipersensibles. Por lo general,
implica dos sesiones de media hora al dia, se-
paradas por un minimo de 3 h durante 10 dias.

El dispositivo usa filtros para amortiguar
las frecuencias contra las cuales el individuo
reacciona con hipersensibilidad. Los sonidos
filtrados son modulados por la amortiguacién
aleatoria de frecuencias altas y bajas. El nivel de
intensidad durante las sesiones no debe ir mas
alla de 80 dBA (en la escala baja).

En los ultimos 2 afios se ha postulado que
AIT produce mejoras significativas, tanto en
los puntajes de escala de gravedad en TEA
como en escalas de coeficiente intelectual'.
Al-Ayadhi y cols. (2019) midieron los niveles
plasmadticos del factor neurotréfico derivado
de la linea celular glial humana (GDNF), un
potente factor tréfico que promueve la super-
vivencia, el mantenimiento y la reparaciéon
de las neuronas dopaminérgicas (DA) en el
sistema nervioso maduro, antes y después de
AIT en una serie de pacientes con TEA entre
5-12 afos, y los correlacionaron con eventuales
cambios conductuales.

Se observé una disminucién sustancial en
el comportamiento autista después de AIT en
los pardmetros de escala utilizados. Los niveles
plasmaticos de GDNF aumentaron bastantes
en el primer mes pos-AlIT y se mantuvieron
significativamente mads altos hasta los 3 meses
después. Este estudio es el primero en investi-
gar el impacto de la AIT en los niveles plasma-
ticos de GDNF en nifios con TEA'®.

Con respecto a las dimensiones psicol6gi-
ca/cognitiva y social los protagonistas son los
psicdlogos y/o psiquiatras segtn la gravedad y
evolucién de cada caso. Se utilizan psicotera-
pias breves, siendo la terapia cognitivo-con-
ductual (TCC) una de las mds efectivas a largo
plazo, generando una restructuraciéon cogniti-
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Otras Especialidades.
Terapeuta

Figura 7. Esquema abordaje multidisciplinario.

vay adaptacién conductual. La restructuracion
cognitiva con explicaciones fisiopatoldgicas,
psicoeducacion vy, sobre todo, andlisis de los
pensamientos y emociones disfuncionales con
respecto a la sintomatologia, con propuestas
y esquemas de pensamiento alternativos. La
adaptacién conductual se logra mediante
técnicas de relajacion y control respiratorio,
analisis y propuesta de modificacién de con-
ductas inadaptadas®'*!°,

Proyecciones

Estas investigaciones, tanto funcionales
como anatémicas, indican que los problemas
auditivos estdn presentes al nacer. La deteccién
actual de TEA generalmente se inicia con las
anormalidades sociales o verbales, por lo que la
investigacion futura deberia estar enfocada en
levantar sospechas de TEA en edades tempra-
nas, utilizando pruebas objetivas no invasivas
de audicidn utilizables a temprana edad como
método de screening.

Discusion
La literatura proporciona una gran canti-

dad de investigaciones funcionales, anatémicas
y, tltimamente, anatomofuncionales con MEG
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que refieren alteraciones precoces, incluso des-
de el nacimiento en el sistema auditivo de los
nifos con TEA*!°, En un estudio prospectivo,
el principal hallazgo fue que en la mayoria de
los nifios que luego recibieron un diagndstico
de TEA, tuvieron resultados anormales en el
screening auditivo en los primeros tres meses, a
pesar de tener umbrales auditivos clinicamente
normales*. Al utilizar MEG, se observaron res-
puestas tardias M50 y M 100 en nifios no ver-
bales, los retrasos de latencia fueron mayores
en ninos con diagndstico de TEA no verbales
que en aquellos verbales y mucho mayor que
en nifios con desarrollo neurotipico''8.

Sin embargo, hay que considerar que en la
mayoria de las investigaciones anatomofuncio-
nales existe el sesgo de seleccién, excluyendo
a nifios que tienen un habla limitada o nulay
los que tienen discapacidad intelectual debido
alas barreras anticipadas, como tolerar sonidos
fuertes y otras experiencias sensoriales asocia-
das con la resonancia magnética y permanecer
quietos durante un examen de imdgenes. Otras
publicaciones muestran que estas alteraciones
no son exclusivas de nifios con TEA, sino que
también se han visto en otros trastornos del
neurodesarrollo y en algunas patologias psi-
quidtricas.

Los resultados todavia estdn en estudio
como para utilizarse como prueba diagndstica,
pero pudiese servir para levantar sospechas de
TEA e identificar a los nifios con alto riesgo de
que el TEA se manifieste mds tarde en la vida.
La deteccién actual de TEA, generalmente, se
inicia con las anormalidades sociales o verba-
les, por lo que la investigacion futura deberia
estar enfocada en levantar sospechas de TEA en
edades tempranas, utilizando pruebas objetivas
no invasivas de audicién utilizables a temprana
edad, como método de screening.

Conclusion

La hiperacusia es una manifestacion clinica
frecuente y puede llegar a ser invalidante. En el
nino, su presencia obliga a buscar anomalias
genéticas y/o otras patologias siendo los tras-
tornos de neurodesarrollo de mayor impor-
tancia. Su fisiopatologia todavia no estd clara,
pero parece estar asociada con una disfuncién
en diferentes puntos de las vias auditivas afe-

rentes, eferentes o ambas. Su manejo requiere
un equipo multidisciplinario, enfocado en
las tres dimensiones involucradas perceptiva,
psicoldgica/cognitiva y social.
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