Sinergia Patofisiologica y Desafios
Clinicos en la Paralisis Cerebral
Discinética y los Trastornos Auditivos:
Una Revision Integral del Desarrollo
Neuropediatrico

La paralisis cerebral discinética representa un subgrupo complejo y altamente discapacitante
dentro de los trastornos del desarrollo motor, constituyendo aproximadamente del 6% al 15%
de todos los casos de paralisis cerebral.! Esta condicion se distingue por la presencia de
movimientos involuntarios, incontrolados y recurrentes, que a menudo coexisten con
fluctuaciones severas en el tono muscular y la persistencia de patrones de reflejos primitivos.’
No obstante, la manifestacion clinica de la discinesia no se limita exclusivamente a la esfera
motora; existe una correlacion patofisioldgica profunda y bien documentada con el sistema
sensorial, especificamente con la funcién auditiva.* Esta relaciéon no es incidental, sino que
surge de una vulnerabilidad neuroanatémica compartida frente a insultos metabdlicos y
vasculares durante el periodo critico del desarrollo cerebral neonatal.® El presente informe
analiza de manera exhaustiva los mecanismos de dano cerebral, las manifestaciones
audiologicas predominantes, los desafios diagndsticos y las estrategias de intervencion
multidisciplinarias necesarias para abordar lo que se conoce como el "doble desafio" en la
poblacion pediatrica.?

Arquitectura Neuroanatémica de la Paralisis Cerebral
Discinética

La base neuroldgica de la paralisis cerebral discinética reside primordialmente en lesiones no
progresivas localizadas en los ganglios basales, el talamo o ambos.? Estas estructuras grises
profundas son responsables de la modulacion del movimiento, la regulacién del tono muscular
y el procesamiento de la informacion sensorial que precede a la ejecuciéon motora.” A diferencia
de la paralisis cerebral espastica, que suele estar asociada con lesiones en la sustancia blanca
periventricular resultantes de la prematuridad, la forma discinética se vincula con mayor
frecuencia a insultos en recién nacidos a término o cerca del término que afectan la materia
gris.®

El Complejo de los Ganglios Basales y la Génesis del Movimiento

Los ganglios basales actuan como un filtro critico en el sistema motor extrapiramidal. El dafio
en estas areas interrumpe el equilibrio entre las vias directas e indirectas de los ganglios
basales, lo que resulta en una liberacion de movimientos involuntarios y una falta de inhibicién
de patrones motores no deseados.® Las investigaciones mediante resonancia magnética



convencional y técnicas avanzadas como la morfometria basada en voxeles (VBM) han
revelado que el nucleo lentiforme —compuesto por el putamen y el globo palido— es el sitio de
lesion mas consistente en esta poblacion.®

Estudios sistematicos de localizacion de dafios indican una heterogeneidad significativa dentro
de estas estructuras. Por ejemplo, se ha observado que el dafo panlenticular (que afecta tanto
al putamen como al globo palido) es extremadamente comun, seguido en frecuencia por
lesiones que involucran predominantemente al putamen solo.® Esta distincién anatémica tiene
implicaciones clinicas directas, ya que los patrones de lesién pueden predecir la respuesta a
terapias avanzadas como la estimulacion cerebral profunda (DBS), la cual ha mostrado
beneficios en el manejo de la distonia severa en algunos pacientes.®

Estructura Cerebral Funcion Neuromotora y Consecuencia Patolégica
Afectada Sensorial en la Discinesia
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Etiologia y Vulnerabilidad Metabolica Compartida

La estrecha relacion entre la discinesia y los problemas auditivos se fundamenta en la
susceptibilidad de los ganglios basales y los nucleos auditivos del tronco encefalico a dos
insultos neonatales especificos: la hiperbilirrubinemia severa y la hipoxia-isquemia profunda.®
Ambas estructuras poseen una tasa metabdlica extremadamente alta durante el periodo
neonatal, lo que las convierte en "objetivos metabdlicos" en situaciones de estrés bioquimico o
falta de sustrato energético.®



Neurotoxicidad por Bilirrubina y Kernicterus

La hiperbilirrubinemia neonatal es un fenédmeno comun, pero cuando los niveles de bilirrubina
no conjugada superan la capacidad de unién de la albumina y la barrera hematoencefalica se
ve comprometida, la bilirrubina libre penetra en el sistema nervioso central.® Esta sustancia es
inherentemente neurotéxica y muestra una afinidad selectiva por la materia gris profunda. El
resultado clinico es el espectro del kernicterus, una condicidn caracterizada por una tetrada
clasica de sintomas: movimientos involuntarios (discinesia), alteraciones oculomotoras,
hipoplasia del esmalte dental y, de manera crucial, una perturbacion del procesamiento
auditivo.®

A nivel celular, la bilirrubina induce dafio mediante mecanismos de apoptosis y necrosis,
afectando no solo el globo palido y el nucleo subtalamico, sino también estructuras vitales del
sistema auditivo como los nucleos cocleares, el coliculo inferior y el cuerpo geniculado medial.®
Es esta afectacion simultanea la que explica por qué la paralisis cerebral discinética secundaria
a hiperbilirrubinemia presenta una de las tasas mas altas de comorbilidad auditiva.®

Hipoxia-Isquemia y Danho Cerebral Profundo

En los recién nacidos a término, un evento hipéxico-isquémico agudo y profundo suele dafar
las estructuras cerebrales que son mas activas metabdlicamente en ese momento,
especificamente el tdlamo y los ganglios basales.? Este patrén de lesion difiere del observado
en prematuros, donde la sustancia blanca es la mas afectada. De manera paralela al dano
motor, la falta de oxigeno puede comprometer la integridad de los nucleos auditivos en el
tronco encefalico, derivando en una pérdida auditiva neurosensorial o, mas frecuentemente, en
un trastorno de la sincronia neural.®

El Trastorno del Espectro de la Neuropatia Auditiva
(ANSD)

La manifestaciéon auditiva mas caracteristica en nifios con paralisis cerebral discinética,
especialmente en aquellos con antecedentes de ictericia severa, es el Trastorno del Espectro
de la Neuropatia Auditiva (ANSD).° EI ANSD representa una forma Unica de deficiencia auditiva
donde el oido externo e interno (especificamente las células ciliadas externas) funcionan de
manera normal o cercana a lo normal, pero la transmisién de la sefial eléctrica desde la coclea
hasta el cerebro es defectuosa o carece de sincronia.'®

Fisiopatologia del ANSD en la Poblacion Discinética

En el ANSD, la lesion puede localizarse en las células ciliadas internas de la coclea, en la
sinapsis entre estas y el nervio auditivo, en el propio nervio auditivo o en las vias auditivas del
tronco encefalico.® El efecto resultante es una desincronizacion de los potenciales de accion
neurales. Para que el cerebro pueda interpretar sonidos complejos, como el habla humana, es
necesaria una descarga neural precisa y sincronizada. Cuando esta sincronia se pierde, el nifio
puede "escuchar" sonidos (detectar presencia de ruido), pero es incapaz de "entender" el
lenguaje, especialmente en condiciones de ruido ambiental.’*



El perfil clinico tipico del ANSD incluye:

1. Presencia de Emisiones Otoacusticas (OAE): Indica una funcién normal de las células

ciliadas externas.?

2. Ausencia o Anormalidad Severa de las Respuestas Auditivas del Tronco Encefalico
(ABR): Indica una falla en la sincronia neural.'

3. Fluctuacién de la Audicion: Los padres a menudo informan que la capacidad de
respuesta del nifio al sonido varia de un dia a otro, lo que complica enormemente el

diagnéstico inicial.'?

Epidemiologia y Prevalencia de la Discapacidad

Auditiva

La prevalencia de problemas auditivos en la poblacion con paralisis cerebral es
significativamente superior a la de la poblacién pediatrica general.'® Mientras que la paralisis
cerebral global se asocia con pérdida auditiva en aproximadamente el 12% al 25% de los
casos, este riesgo se incrementa drasticamente en los subtipos discinéticos.'®

Estudios recientes realizados mediante el uso de audiometria de respuesta evocada del tronco
encefalico (BERA) han revelado que la incidencia de pérdida auditiva en nifios con paralisis
cerebral puede alcanzar hasta el 41.5%."® Factores de riesgo especificos como la prematuridad
(62%), las infecciones maternas (58%) y el bajo peso al nacer (79%) estan fuertemente
correlacionados con resultados anormales en las pruebas auditivas.?°

Condicion Clinica

Prevalencia Estimada de
Pérdida Auditiva

Tipo de Déficit Predominante

Poblacion General Pediatrica

<0.5%

\Variable

Paralisis Cerebral (Todos los
tipos)

12% - 25%

Mixta (Sensorineural /
Conductiva)

Paralisis Cerebral Discinética

Hasta 41.5%

ANSD / Central




Antecedente de Kernicterus Muy alta (>50% en algunos ANSD puro
estudios)

Es importante destacar que el ANSD puede pasar desapercibido en los programas de cribado
auditivo neonatal convencionales si estos solo utilizan emisiones otoacusticas (OAE), ya que
los nifos con ANSD suelen "pasar” esta prueba a pesar de tener una deficiencia funcional
profunda.’?

El Impacto en la Comunicacion: Disartria y Recepcién
Sensorial

La combinacién de discinesia y pérdida auditiva impone una carga extraordinaria sobre el
desarrollo de las habilidades de comunicacién del nifio. Este fendmeno se describe a menudo
como una "doble barrera" que afecta tanto la produccion del habla como la recepcion del
lenguaje.?

La Disartria Discinética

La disartria es un trastorno motor del habla que afecta hasta al 78-90% de los nifios con
paralisis cerebral.?? En la variante discinética, el habla se ve comprometida por movimientos
involuntarios en los muasculos de la cara, la lengua y el sistema respiratorio.?! Los nifios con
discinesia suelen presentar:

e Control Respiratorio Ineficiente: Dificultad para mantener una presién de aire
constante, lo que resulta en frases cortas y voz débil.2*

e Disfonia Fluctuante: Cambios bruscos en la calidad de la voz, que puede sonar tensa,
estrangulada o excesivamente aireada debido a la distonia laringea.??

e Articulacion Imprecisa: Los movimientos de la lengua y los labios estan
desincronizados, lo que distorsiona los fonemas y reduce drasticamente la inteligibilidad
del habla."

El Fracaso del Monitoreo Auditivo

El desarrollo del habla normal depende de un bucle de retroalimentacion auditiva; los nifios
escuchan su propia voz y ajustan sus movimientos motores para que el sonido producido
coincida con el modelo escuchado. En un nifio con paralisis cerebral discinética y ANSD, este
bucle esta roto en ambos extremos.' El nifio no puede recibir una sefial auditiva clara debido
al ANSD y no puede ejecutar movimientos precisos debido a la discinesia. Esta privaciéon
sensorial y motora combinada aumenta exponencialmente el riesgo de retrasos cognitivos y
sociales, asi como de problemas de salud mental que son cuatro veces mas comunes en nifios
con CP y dificultades de comunicacién.?*



Desafios en el Diagnéstico y la Evaluacién Clinica

Detectar problemas auditivos en nifios con discinesia es una tarea de alta complejidad técnica y
clinica. Los movimientos involuntarios caracteristicos de la distonia y la coreoatetosis generan
artefactos miogénicos significativos que pueden invalidar las pruebas electrofisiologicas
convencionales.?’

Dificultades Técnicas y el Papel de la Sedacién

El registro de potenciales evocados auditivos (ABR) requiere que el paciente esté en un estado
de relajacion absoluta para obtener una relacion sefial-ruido adecuada. Las contracciones
musculares del cuello, la mandibula y la cara en nifios con discinesia producen un "ruido"
eléctrico que oculta las ondas cerebrales.?’

Para superar estos obstaculos, a menudo es necesario recurrir a protocolos de suefio inducido
o sedacion farmacoldgica 2’

e Melatonina: Se utiliza con éxito en lactantes (65-86% de éxito), permitiendo pruebas
fuera de quiréfano con minimos efectos secundarios.?”

e Dexmedetomidina: Administrada por via intranasal u oral, es util para procedimientos no
dolorosos en nifios con mayor irritabilidad.?’

e Anestesia General: Reservada para casos severos donde la sedacién ligera falla. No
obstante, los nifos con paralisis cerebral presentan una mayor sensibilidad a los agentes
anestésicos y un riesgo elevado de complicaciones respiratorias y de termorregulacion.?®

Herramientas de Evaluaciéon Objetiva: CAEP

Los Potenciales Evocados Auditivos Corticales (CAEP) estan emergiendo como una
herramienta vital en la evaluacién de nifos con paralisis cerebral y ANSD. A diferencia del
ABR, que mide la respuesta del tronco encefalico a clics breves, el CAEP mide la respuesta de
la corteza auditiva a estimulos de habla natural.3? Esto permite a los clinicos verificar si el
cerebro del nifio esta detectando realmente los sonidos del lenguaje a través de audifonos o
implantes cocleares, proporcionando una medida de "audibilidad funcional" que las pruebas de
tronco encefalico no pueden ofrecer en el ANSD.3°

Estrategias de Intervenciéon y Manejo
Multidisciplinario

El tratamiento de un nifio con la dualidad de discinesia y pérdida auditiva exige un enfoque
holistico que priorice la funcionalidad y la participacién social.34

Rehabilitacién Auditiva: Implantes Cocleares vs. Audifonos

La eleccion de la tecnologia de asistencia auditiva es critica y depende de la naturaleza del
déficit auditivo.3®

1. Audifonos: En el contexto del ANSD, los audifonos tradicionales pueden ser



decepcionantes, ya que amplifican una senal que ya esta distorsionada por la falta de
sincronia neural.’® No obstante, siempre se recomienda un ensayo inicial con audifonos
de alta calidad y sistemas FM para mejorar la relacién sefial-ruido. '

2. Implantes Cocleares (IC): El IC ha revolucionado el manejo del ANSD. Al estimular
directamente el nervio auditivo con pulsos eléctricos, el implante puede restaurar parte de
la sincronia neural que se pierde en la conduccion acustica natural.3® Los estudios
demuestran que los nifios con ANSD e implantes cocleares logran resultados de
percepcion del habla comparables a los de nifios con pérdida auditiva sensorineural

convencional, siempre que la intervencién sea temprana.3®

Intervencién del Habla y el Lenguaje

La terapia del habla debe ser intensiva y centrarse en los subsistemas motores. Enfoques
como el tratamiento de inteligibilidad del habla (SIT) y el método Lee Silverman (LSVT) se
enfocan en aumentar el esfuerzo respiratorio y la amplitud del movimiento orofacial ("voz
fuerte" y "boca grande") para compensar la debilidad y la distonia.??

Modalidad de
Intervencion

Objetivo Principal

Componentes Clave

Logopedia (Subvias)

Mejorar la inteligibilidad del
habla.

Control de la respiracion,
reduccion de la tasa de
habla y ejercicios de
articulacion. 22

Tecnologia Auditiva

Restaurar el acceso al
lenguaje.

Audifonos, Implantes
Cocleares, Sistemas de FM
/ Micréfonos remotos. '°

Fisioterapiay TO

Manejo de la discinesia y
postura.

Control del tono muscular,
prevencion de contracturas
y adaptacion del entorno. &

Farmacoterapia

Reducir la severidad de la
distonia.

Baclofeno oral,
gabapentina, clonidina; en
casos severos, toxina
botulinica o bombas de
baclofeno. 8

Comunicacion Aumentativa y Alternativa (CAA)

Para muchos nifios con paralisis cerebral discinética severa, el habla verbal puede no ser
suficiente para satisfacer todas sus necesidades de comunicacion, incluso con la mejor




intervencion auditiva.??> En estos casos, la Comunicacion Aumentativa y Alternativa (CAA) se
convierte en el lenguaje principal del nifio.*!

El Desafio del Acceso Motor y la "Socio-Inteligencia”

La discinesia imposibilita a menudo el uso de sistemas de CAA que requieren sefalar con
precision (acceso directo).*! Por lo tanto, se deben implementar métodos de acceso indirecto:

e Escaneo Asistido por Compariero (Partner-Assisted Scanning, PAS): Es una técnica
vital donde un facilitador humano presenta las opciones al nifio (visual o auditivamente) y
el nifo responde con una seinal de "si" consistente (como un parpadeo, un movimiento de
pie 0 una vocalizacién especifica).** El facilitador humano actiia como un "sistema
operativo inteligente" capaz de filtrar movimientos involuntarios accidentales y leer claves
no verbales sutiles que un dispositivo tecnolégico podria malinterpretar.4’

e Sistemas de Seguimiento Ocular y Switches: La tecnologia de alta gama permite a los
nifos seleccionar iconos en una pantalla mediante el movimiento de sus ojos o activando
interruptores (switches) colocados en partes del cuerpo sobre las que tienen mayor
control (por ejemplo, el lateral de la cabeza).*3

Presuncion de Competencia y Apoyos Visuales

Un principio fundamental en la intervencién de estos nifios es la "presuncion de
competencia".*® Histéricamente, se pensaba que muchos nifios con paralisis cerebral
discinética tenian deficiencias intelectuales profundas, cuando en realidad sus dificultades para
oir y para controlar sus movimientos ocultaban un potencial cognitivo intacto.® La
implementacién temprana de la CAA, incluso antes de que el nifio empiece a hablar, no solo no
retrasa el habla natural, sino que promueve el desarrollo del lenguaje receptivo y reduce la
frustracion conductual.*’

Para los nifios con ANSD, los apoyos visuales (simbolos, imagenes, palabras escritas) son
esenciales. Dado que su audicion es inconsistente y distorsionada, la informacion visual
proporciona un anclaje estable para el aprendizaje de conceptos.®? La integracion de gestos
funcionales, lenguajes de signos adaptados y dispositivos con salida de voz (VOCAs) ofrece un
sistema multimodal que permite al nifio comunicarse con una amplia variedad de interlocutores
en diferentes contextos.??

Conclusiones y Recomendaciones Clinicas

La relacién entre la discinesia en la paralisis cerebral y los problemas auditivos es un reflejo de
la intrincada arquitectura del desarrollo cerebral neonatal. El dafio compartido en los ganglios
basales y los nucleos del tronco encefalico crea un perfil de discapacidad que es
cualitativamente distinto de otros tipos de paralisis cerebral.®

Para optimizar los resultados en estos nifios, es imperativo seguir estas directrices:

1. Cribado Auditivo Exhaustivo: Los nifios con factores de riesgo para discinesia
(hiperbilirrubinemia, hipoxia severa) deben ser evaluados obligatoriamente con ABR, no



solo con OAE, para descartar el ANSD.?

Intervenciéon Temprana de Sincronia: Si se diagnostica ANSD, la consideracion de un
implante coclear debe ser temprana para aprovechar los periodos criticos de plasticidad
cerebral auditiva.3®

Manejo Multimodal del Habla: La terapia debe abordar simultaneamente la recepcion
(audicién) y la produccion (disartria), incorporando la CAA desde las etapas mas
tempranas del desarrollo.??

Capacitacion de Cuidadores y Educadores: El éxito de técnicas como el escaneo
asistido por companero depende enteramente de la habilidad y paciencia de los
interlocutores humanos.*6

Vigilancia Longitudinal: Dado que la audicién en el ANSD y el tono muscular en la
discinesia pueden fluctuar y evolucionar con el tiempo, se requiere un seguimiento
audiolégico y neurolégico regular de por vida.'?

En ultima instancia, el objetivo de la atencion clinica debe ser derribar las barreras que estas
comorbilidades imponen, permitiendo que el nifio desarrolle su propia voz y participe
plenamente en su comunidad. La comprension profunda de los mecanismos patofisiolégicos
subyacentes es el primer paso para transformar un diagnéstico devastador en un plan de vida
lleno de posibilidades y comunicacion efectiva.
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