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El proceso por el que aprendemos y desarrollamos el lenguaje de forma natural es a través de la audi-
cion. La hipoacusia en la primera infancia limitara los estimulos auditivos y afectara significativamente
al desarrollo del lenguaje y el habla, ademas de restringir el vinculo con el mundo que nos rodea. En los
lactantes y nifios pequerios, la deteccion y el tratamiento precoces de la hipoacusia pueden mejorar los
resultados linglifsticos y escolares. En ausencia de cribado, la edad media a la que se confirma el diag-
ndstico de hipoacusia congénita en nifios sin factores de riesgo esta en torno a los 2-3 afios. Los progra-
mas de cribado auditivo neonatal universal se han extendido ampliamente a pesar de la falta de prue-
Palabras clave: bas solidas que avalen su eficacia y coste-efectividad. En el presente trabajo, que se ha dividido en dos

e Cribado partes, el autor expone el tema de forma exhaustiva, con sus controversias y claroscuros, para final-
mente pronunciarse sobre recomendaciones que el grupo Previnfad ha consensuado para la consulta
de los pediatras en Atencion Primaria.

Resumen

® Hipoacusia
e Recién nacido

Hearing loss screening (part 1)

The process of learning and developing our language in a natural way is through hearing. Infancy
hearing loss will limit auditory stimuli and will significantly harm language and speech development
and will narrow the bonds with the world around. In infants and small children, early hearing loss de-
tection and treatment can improve language and school performance. In the absence of screening,
medium age of congenital hearing loss diagnosis in children without risk factors is around 2-3 years.
Key words: Universal new-born hearing screening has spread widely despite the lack of solid evidence supporting
its effectivity and cost- efficiency. In this paper, that has been divided in two parts, the author tho-
roughly describes the topic, with its controversy and nuances, and finally declares on the recommen-
dations that Previnfad group have agreed for primary care paediatricians.

Abstract

° Hearing loss
* New-born
® Screening
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INTRODUCCION

La audicion nos permite procesar e interpretar los
sonidos que nos rodean y asi sabemos que alguien
se acerca cuando oimos unos pasos, Nos emocio-
namos con la musica o nos comunicamos a través
dellenguaje. El lenguaje es una habilidad compleja
que facilita la comunicacion y permite compartir
pensamientos y sentimientos. El proceso por el
que aprendemos y desarrollamos el lenguaje de
forma natural es a través de la audicion. La hi-
poacusia en la primera infancia limitara los esti-
mulos auditivos y afectara significativamente al
desarrollo del lenguaje y el habla, ademas de res-
tringir el vinculo con el mundo que nos rodea. El
momento de aparicion de la pérdida auditiva, el
tipo de hipoacusia y el grado de afectacion influ-
yen significativamente en las consecuencias que
tendra la sordera en el desarrollo comunicativo y
linglistico.

La mayoria de las hipoacusias neonatales son neu-
rosensoriales (HNS). Al menos el 50-60% tienen
etiologia genética y las restantes son adquiridas™.
Las hereditarias tienen un patron de herencia au-
tosémica recesiva (por ejemplo, mutaciones en el
gen GJB2) en alrededor del 80% de los casos, auto-
somica dominante (por ejemplo, sindrome de
Waardenburg) en el 15% y el resto son ligadas al
cromosoma X o mitocondriales. Las hipoacusias no
hereditarias pueden ser debidas a infecciones (cito-
megalovirus, rubeola, toxoplasma, sifilis, virus del
Zika) medicamentos (antipaludicos, acido retinoi-
co), toxinas con efecto teratégeno que alteran el
desarrollo del oido en el periodo fetal (alcohol, me-
tilmercurio) o condiciones perinatales adversas (as-
fixia neonatal, prematuridad, hiperbilirrubinemia).

En los lactantes y ninos pequenos, la deteccion y el
tratamiento precoces de la hipoacusia puede me-
jorar los resultados linglisticos y escolares. La con-
sideracion de que el resultado de la intervencidn es
mejor cuando se inicia a edades tempranas parte
de la premisa de que hay un periodo critico o sen-
sible para el desarrollo del lenguaje oral? aunque
esto es algo controvertido pues en algunos estu-
dios se ha visto un crecimiento acelerado o en
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catch-up para los ninos que reciben tardiamente la
amplificacion auditiva®. La intervencion terapéuti-
ca en la hipoacusia congénita es multidisciplinar,
con participacion de otorrinolaringélogos, pedia-
tras, audioprotesistas, logopedas, maestros y otros
servicios. La pérdida auditiva puede mejorar con el
uso de audifonos desde edades tan tempranas
como el primer mes de vida o con implantes co-
cleares a partir de los 6-12 meses. La intervencion
logopédica y el apoyo a la familia se inician desde
la confirmacion diagnostica.

En ausencia de cribado, la edad media a la que se
confirma el diagndstico de hipoacusia congénita
en nifios sin factores de riesgo esta en torno a los
2-3afios**° Los que tienen hipoacusias leves o mo-
deradas con frecuencia son identificados después
de los cuatro afos**2 El cribado selectivo de nifos
con factores de riesgo permite detectar alrededor
de un 50% de ninos con hipoacusia congénita, lo
que implica que el otro 50% tendra un diagndstico
tardio. Por esta razon, y a pesar de que el cribado
selectivo es mas eficiente, se ha ido abandonando
progresivamente a favor del cribado universal.

Los programas de cribado auditivo neonatal uni-
versal se han extendido ampliamente a pesarde la
falta de pruebas sélidas que avalen su eficacia y
coste-efectividad. Su objetivo es la identificacion
de las hipoacusias poco tiempo después del naci-
mientoy el inicio del tratamiento tan pronto como
sea posible, para lograr mejores resultados a largo
plazo a nivel poblacional. El coste de estos progra-
mas es elevado y las revisiones sistematicas han
encontrado escasa evidencia de buena calidad so-
bre su eficacia y efectividad®®*®. Diversos estudios
realizados en la década de 1990, que ligaban el
diagnostico y tratamiento tempranos con mejores
resultados en el lenguaje'’*°, desencadenaron el
despliegue a gran escala del cribado universal a
pesar de tener limitaciones metodoldgicas impor-
tantes?®. Sin embargo, dada la extension y acepta-
cion actual de los programas de cribado auditivo
neonatal, la puesta en marcha de ensayos aleato-
rizados es altamente improbable.



DEFINICIONES

El defecto de audicion o hipoacusia es la incapaci-
dad para oir tan bien como lo hacen las personas
con audicion normal, cuyo umbral auditivo en am-
bos oidos es de 0 a 25 decibelios (dB). La hipoacusia
es un continuo que va desde la pérdida leve hasta
a pérdida total de |a audicion o sordera.

El anexo Il del documento publicado en la pagina
web del grupo Previnfad (http://previnfad.aepap.
org/monografia/hipoacusia) contiene un glosario
de términos utilizados.

Grados de hipoacusia

El grado de pérdida auditiva se define midiendo el
umbral auditivo en decibelios a varias frecuencias.
La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) clasifi-
ca la hipoacusia segun el grado de pérdida de deci-
belios?®:

* Deficiencia auditiva leve: de 26 a 40 dB.

* Deficiencia auditiva moderada: de 41 a 60 dB.

* Deficiencia auditiva grave: de 61 a 80 dB.

* Deficiencia auditiva profunda: 81 dB o mas.

La Oficina Internacional de Audiofonologia (BIAP)

establece la siguiente clasificacion atendiendo a la

pérdida en decibelios y a la relacién entre audicion

y lenguaje®?:

* Deficiencia auditiva leve: de 21 a 40 dB. Se perci-
be el habla si la voz es normal, pero hay dificul-
tades para oir la voz baja o distante. Se perciben
la mayoria de los ruidos familiares.

¢ Deficiencia auditiva moderada: 41 a 70 dB. Es
necesario elevar la intensidad de la voz para per-
cibir las palabras. El sujeto entiende mejor cuan-
do mira al interlocutor. Se perciben algunos so-
nidos familiares.

* Deficiencia auditiva grave: 71 a 90 dB. Solo se
percibe |a voz fuerte cerca del oido y los ruidos
fuertes.

* Deficiencia auditiva profunda: 91 a 119 dB. No

se percibe el habla, solo se oyen los ruidos muy
fuertes.
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 Cofosis: por encima de 120 dB. Pérdida total de
audicién, no se oye nada. Son sorderas muy ex-
cepcionales.

Las hipoacusias moderadas o de grado superior
cursan con dificultad para oir la voz normal, lo que
genera problemas para la adquisicion del lenguaje.
La OMS define la pérdida de audicién discapacitan-
te como la pérdida auditiva superior a 40 dB en el
mejor oido en adultos y superior a 30 dB en el mejor
oido en ninos. El cribado auditivo neonatal busca
detectar las hipoacusias de moderadas a profun-
das porque no esta claro el impacto de las hipoacu-
sias leves. Grados leves de hipoacusia en la etapa
escolar pueden afectar a la adquisicion del lengua-
je y al rendimiento escolar, pero disponemos de
poca informacion sobre la frecuencia y significado
de |a hipoacusia leve en el periodo neonatal.

MAGNITUD DEL PROBLEMA

Prevalencia

La mayoria de las hipoacusias infantiles se mani-
fiestan en el primer afio de viday el 80% estan pre-
sentes en el momento de nacer. La incidencia de
hipoacusia bilateral de moderada a profundaenla
poblacion neonatal es de uno a dos por cada 1000
nacidos?®3°. Si se incluyen las hipoacusias leves y
las que son unilaterales, la cifraaumenta al 3-5 por
1000. En Espana disponemos de pocos datos. Un
estudio multicéntrico publicadoen 1994, en el que
se hizo cribado auditivo a una muestra de 501 re-
cién nacidos con factores de riesgo de hipoacusia,
seleccionados de una poblacion de 12 839 recién
nacidos, encontrd una prevalencia de hipoacusia
bilateral superiora 30 dB de 2,02 por 1000 nacidos,
y de 0,77 por 1000 nacidos para las hipoacusias bi-
laterales superiores a 60 dB* . Los nifios sin facto-
res de riesgo no fueron estudiados, por lo que la
prevalencia real esta subestimada. En Cantabria,
los resultados de los dos primeros anos del progra-
ma de cribado auditivo arrojaron una tasa de inci-
dencia de 1,38 por 1000 nacidos (25,6/1000 para
los que tienen factores de riesgoy 0,5/1000 para el
grupo sin riesgo)??.
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En recién nacidos con factores de riesgo (Tabla 1),
la incidencia de hipoacusia neurosensorial de mo-
derada a profunda es de 10 a 20 veces mayor que
en la poblacion general?®3%33 El porcentaje de re-
cién nacidos con factores de riesgo en los paises
desarrollados es del 5-10%3*3% El cribado selectivo
de los nifios con factores de riesgo permite identi-
ficar al 45-60% de las hipoacusias neurosensoria-

les de grado moderado a profundo*'2326:3538,

Aproximadamente el 11% de los nifios que final-
mente tienen hipoacusia pasan el cribado auditivo
neonatal. De ellos, se estima que el 25% tenia hi-
poacusia al nacimiento (verdaderos falsos negati-
vos del cribado), el 50% son hipoacusias de co-
mienzo tardio y el 25% restante son adquiridas,
principalmente secundarias a una meningitis*?.

Impacto

El sistema auditivo esinmaduro en el recién nacido y
se desarrolla a lo largo de la infancia. La cdclea del
neonato responde de manera similar a la de un adul-
to, pero no asi la corteza cerebral. Durante el proceso
madurativo, el lactante con audicion normal aprende

Tabla 1. Factores de riesgo de hipoacusia
permanente394!

Historia familiar de hipoacusia

Infecciones perinatales: CMV, toxoplasmosis, rubeola, VIH,
virus del Zika

Exposicion prenatal a antipaludicos, acido retinoico,
aminoglucésidos, diuréticos de asa, cisplatino

Anomalias craneofaciales, incluidos apéndices y fositas
preauriculares

Sindromes asociados con hipoacusia, incluido el sindrome
alcohdlico-fetal

Enfermedades neurodegenerativas
Estancia en UCIN >5 dias

Asfixia perinatal y especialmente test de Apgar <4 al
minuto 0 <6 a los 5 minutos

Hiperbilirrubinemia grave

Ventilacion mecanica durante >5 dias o ventilacion con
ECMO

Peso al nacimiento <1500 g

Farmacos ototoxicos (aminoglucdsidos o diuréticos de asa)
Meningitis

CMV: citomegalovirus; ECMO: oxigenacion por membrana

extracorpérea; UCIN: unidad de cuidados intensivos neonatales;
VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
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a distinguir los sonidos y su significado, aunque le
lleva mucho tiempo aprender a conocer todos los
detalles de sonidos complejos como el habla. La
experiencia con el sonido es critica para el desarro-
llo auditivo. Sin embargo, se conoce muy poco el
desarrollo auditivo en ninos con hipoacusia.

La hipoacusia bilateral implica una limitacién enla
capacidad para comunicarse con los demas, y
cuando aparece en la etapa prelocutiva se asocia a
dificultades en el desarrollo del hablay el lenguaje
que pueden afectar al desarrollo cognitivo, emo-
cional y psicosocial y tener consecuencias perma-
nentes en el nivel educativoy en las oportunidades
de empleo en la edad adulta'*?%*3 Los nifios con
hipoacusia tienen dificultades para el aprendizaje
del vocabulario, la gramatica, el orden de las pala-
bras, las expresiones idiomaticas y otros aspectos

de la comunicacion verbal*3444>,

El desarrollo del lenguaje dependera del nivel y
tipo de deficiencia auditiva y del momento de ini-
cio de la pérdida:

* Hipoacusia leve: aparecen dislalias y retraso ge-
neral del lenguaje.

* Hipoacusia moderada: aparecen errores fonolo-
gicos y articulatorios. Pueden percibir mal las
consonantes.

* Hipoacusia grave: es practicamente imposible
adquirir el lenguaje oral de manera espontanea.

* Hipoacusia profunda: se debe recurrir a la per-
cepcion vibrotactil.
La comprension lectora es dependiente de la capa-
cidad de lenguaje subyacente y se relaciona con los
resultados educativos y de empleo. En individuos
con hipoacusia bilateral >40 dB, la edad de lectura
a los 17 afios es equivalente a la de los ninos de
nueve afios con audicion normal*®. En Espafa, un
estudio de nifos con hipoacusia profunda (>90 dB)
de las Islas Canarias, escolarizados durante el cur-
so escolar 2002-2003 (n = 93), mostroé que, al final
de la educacion primaria (edad media de 13 afios),
el nivel de lectura es equivalente al de los nifnos de
siete afios*®. También se afecta la escritura: los ni-
fios con déficit auditivo utilizan un lenguaje mas
concreto en sus escritos y tienden a utilizar menos



pronombres, preposiciones y adverbios, con frases
mas cortas y sencillas.

El lenguaje permite estructurar el pensamientoy
los ninos sordos tienen, en general, un pensamien-
to mas concreto, menos abstracto e hipotético‘”.
Son menos eficaces cuando se precisa un nivel alto
de procesamiento de la informacion y tienen un
retraso en el desarrollo del pensamiento logico.
También ven limitada la memoria a corto plazo o
memoria de trabajo.

No obstante, es dificil establecer la contribucion de
otras variables: entre el 20 y el 40% de los nifios
con hipoacusia tienen diversas discapacidades
asociadas*®, como retraso mental o secuelas de la
prematuridad, que pueden contribuir al retraso en
la adquisicion del lenguaje. El grado de implicacion
de los padres, la gravedad de la hipoacusia o el tipo
de intervencion educativa también pueden contri-
buir a los resultados en cuanto a adquisicion del
lenguajey son variables que con frecuencia no han
sido tenidas en cuenta en los estudios.

Historia natural

La historia natural de la hipoacusia congénita en
nifios sin factores de riesgo, que son el objetivo pri-
mario del cribado universal, no ha sido estudiada
en detalle. Estos nifos pueden tener menos disca-
pacidades asociadas que los sordos en general. No
se conoce la frecuencia, gravedad o la duracién del
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retraso del lenguaje a lo largo de la infanciayen la
vida adulta de este grupo.

MARCO ANALITICO Y PREGUNTAS
ESTRUCTURADAS

Como se ha indicado en la introduccion, en ausen-
cia de cribado auditivo neonatal el diagnostico de
la hipoacusia se retrasa con frecuencia hasta des-
pués del ano o los dos afios de vida y el cribado
selectivo a los individuos con factores de riesgo
solo detecta a la mitad de los casos aproximada-
mente.

Para conocer los posibles beneficios y los riesgos
del cribado se han elaborado cinco preguntas es-
tructuradas siguiendo el marco analitico del US
Preventive Services Task Force (USPSTF), represen-
tado en la Fig. 1. El cribado auditivo neonatal uni-
versal sera beneficioso si da lugara un mejor desa-
rrollo del lenguaje en la infancia y, a largo plazo,
una mejoria en la funcion cognitiva, psicosocial y
laboral delindividuo a lo largo de su vida (flecha 1).
Para saber si el cribado produce efectos directos a
medio y largo plazo es necesaria la existencia de
ensayos clinicos que comparen el cribado universal
frente al cribado por factores de riesgo o la ausen-
cia de cribado. Si no hay pruebas directas sobre los
beneficios del cribado, serd necesario conocer si los
programas de cribado son capaces de detectar de

Figura 1. Marco analitico para la elaboracién de preguntas. Adaptado del USPSTF, con autorizacién®

Cribado
auditivo

Diagnosticoy
tratamiento
tempranos

Poblacion neonatal

Efectos adversos del
cribado

Y,
Intervencion
temprana + Salud mental
— « Capacidades
Mejorfaencel psicosociales y
lenguajeyla | | cognitivas
comunicacion « Rendimiento
(preescolares) académico
- Ocupacion
profesional

Efectos adversos del
tratamiento
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forma fiable los casos de hipoacusia congénita y
adelantar la edad de diagnéstico (flecha 2), asi
como determinar los beneficios del adelanto de la
intervencion terapéutica (flecha 3). Para establecer
el balance entre los beneficios y los riesgos, es pre-
ciso determinar los riesgos del cribado (flecha 4) y
los efectos secundarios del tratamiento (flecha 5).

Por Ultimo, se analizan en las preguntas estructu-
radas dos cuestiones que no estan incluidas en el
marco analitico del USPSTF, pero son de interés
para elaborar recomendaciones sobre el cribado
auditivo neonatal universal. Una analiza la efecti-
vidad y el coste-efectividad de los programas de
cribado universaly otra trata de determinar cual es
la estrategia de cribado mas efectiva.

Preguntas estructuradas

El cribado auditivo neonatal universal se asocia a
una mejoria en el lenguaje y la comunicacion en
preescolares o a mejores resultados de salud?

No hay ensayos aleatorizados que hayan compara-
do la efectividad del cribado universal con el criba-
do en grupos de riesgo o el cribado oportunista.

Un estudio retrospectivo de cohortes de base co-
munitaria, de buena calidad, evaluo el efecto del
cribado universal en los resultados del habla y el
lenguaje en nifios con hipoacusia permanente
(Kennedy, 2006)%%. Fueron incluidos 120 nifios (el
71% de los 168 identificados) con hipoacusia >40
dB, procedentes de una cohorte de 157 000 nifios
nacidos entre 1992 y 1997 en distintas areas del
sur de Inglaterra. De los 120 nifios analizados, 61
habian nacido en periodos o en areas donde se ha-
cia cribado universal y 59 en periodos o en areas
sin cribado. La evaluacién del hablay el lenguaje se
hizo a los ocho afios (edad media de 7,9 anos, ran-
gode 54 a11,7). Los nacidos en periodos de criba-
do universal tuvieron mejores resultados en el len-
guaje receptivo (diferencia media en las
puntuaciones z de 0,56; intervalo de confianza del
95% [IC 95], 0,03 a 1,08; valor de p = 0,03), pero no
en el lenguaje expresivo ni en la escala del habla.

Sin embargo, el seguimiento longitudinal de esta co-
horte hasta la adolescencia no encontré asociacion
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entre el nacimiento en periodos de cribado univer-
sal y mejoras en el lenguaje (Pimperton, 2017)*°.
Delos 120 individuos incluidos en el estudio previo
sobre los beneficios en el lenguaje®®, 76 aceptaron
ser evaluados de nuevo en la adolescencia (edad
media de 17 afios, rango de 13 a 19) y 60 comple-
taron la valoracion del lenguaje, que son los inclui-
dos en el estudio (50% de los elegibles)®°. Los que
no completaron la evaluacion usaban el idioma de
signos como forma preferida de comunicaciéon o
tenian discapacidades graves asociadas que impe-
dianla evaluacion del lenguaje. Los resultados fue-
ron comparados con un grupo de 63 adolescentes
con audicion normal. Los que habian nacido en
periodos de cribado no tuvieron mejores resulta-
dos en las puntuaciones z de lenguaje expresivo
(diferencia media ajustada de 0,40; IC 95:-0,26 a
1,05; valor de p = 0,32), de lenguaje receptivo (dife-
rencia media ajustada de 0,68; 1C 95:-0,56 a 1,93;
valor de p = 0,28) ni en la longitud media de las
frases (diferencia media ajustada de 0,45; IC 95:
-0,08 2 0,98; valor de p=0,43). El tamafio del efecto
para las tres variables fue pequeno en la direccién
de favorecer el cribado (d de Cohen para el lenguaje
receptivo = 0,28, para el lenguaje expresivo = 0,32y
para la longitud media de las frases = 0,43).

Los resultados en lectura y habilidades de comuni-
cacion del mismo grupo de 120 ninos han sido pu-
blicados en dos estudios®**?, a una edad media de
8y 17 anos respectivamente. En el primero se eva-
lud la lectura por medida directa y la comunicacion
por encuesta a los padres en los 120 ninos con hi-
poacusiaya un grupo de 63 con audicién normal>*.
Los que nacieron en periodos de cribado tuvieron a
los ocho anos mejores resultados en las puntua-
ciones z de comprension lectora (diferencia media
ajustada de 0,39; IC 95: 0,02 a 0,76; valor de p =
0,042) y de la escala de comunicacién (diferencia
media ajustada de 0,51;1C 95: 0,06 a 0,95; valor de
p = 0,026)*. Estos resultados representan ganan-
cias funcionales importantes. Pero en la adoles-
cencia esta diferencia desaparece nuevamente. En
el segundo estudio, un total de 76 de los 120 indi-
viduos con hipoacusia y 38 con audicion normal
fueron evaluados por los investigadores mediante



una prueba estandarizada de lectura que evalua la
comprensiony la precision lectoras, asi como la ca-
pacidad para hacer un resumen de la lectura®?. Los
nacidos en periodos de cribado tuvieron a los 17
anos unos resultados similares a los nacidos en pe-
riodos de no cribado tanto en las puntuaciones
zde comprensién lectora (diferencia media ajusta-
da de 0,15; IC 95: 0,75 a 1,06; valor de p = 0,73)
como en la precision lectora (diferencia media ajus-
tada de 0,09; IC 95: 0,76 a 0,93; valor de p = 0,84)
y el resumen de la lectura (diferencia media ajusta-
dade 0,22;1C95:-0,58 a 1,03; valor de p = 0,58).

La revision realizada en 2008 para el USPSTF*3 enu-
mera algunas limitaciones del estudio de Kennedy,
que son aplicables también a los publicados poste-
riormente por el mismo grupo: una posible in-
fraestimacidon del tamafo del beneficio, puesto
que los sistemas de cribado y seguimiento han
mejorado desde el inicio del estudio y tras la mo-
dernizacion de los servicios audioldgicos; no esta
claro si en los nifos no sometidos a cribado la hi-
poacusia estaba presente en el momento del naci-
miento, y un analisis de sensibilidad indicd que el
beneficio para el grupo de cribado hubiera sido
mayor si todos los casos de hipoacusia hubieran
sido congénitos; el habla no se evalué con medidas
directas sino mediante informes de padres o profe-
sionales, lo que puede disminuir la sensibilidad
como medida de resultado. Por otra parte, el segui-
miento de la cohorte entre la edad escolar (edad
media de ocho afios)?%>!
de edad media)®>>? tuvo una tasa elevada de aban-
donos en los nueve afos de intervalo. Este hecho,
anadido a una alta variabilidad intragrupo, limita
la potencia de los resultados.

y la adolescencia (17 afios

Un estudio de calidad moderada, de caracter po-
blacional, basado en un experimento natural du-
rante el periodo en que se pasé de realizar el test
de distraccion (respuesta a los sonidos) a los nueve
meses a incluir el cribado universal en los Paises
Bajos (Korver, 2010)?°, compard el efecto del criba-
do neonatal universal frente al test de distraccion
en el desarrollo, la comunicacion oral y la calidad
de vida. De todos los nifos nacidos entre 2003 y
2005, 335 560 nacieron en una region con cribado
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universal neonatal y 234 826 lo hicieron en una
region en la que se aplicaba el test de distraccion.
Los investigadores identificaron a todos los ninos
de tres a cinco afios con hipoacusia permanente
>40 dB (n = 434), de los que resultaron excluidos
133.Los 301 elegibles fueron invitados a participar
en el estudioy aceptaron 150 (el 49,8%), de los que
80 habian nacido en regiones de cribado neonatal
y 70 en regiones con test de distraccion. El estudio
del desarrollo general y del desarrollo del lenguaje
se hizo mediante cuestionarios rellenados por los
padres.

El analisis de la varianza multifactorial mostré que
las puntuaciones globales en el desarrollo fueron
significativamente mejores a los 3-5 anos en los
nacidos en zonas de cribado neonatal (Wilks =0,79;
F,, = 2,705; p = 0,003), con diferencias estadis-
ticamente significativas en el desarrollo social
(diferencia media entre los grupos de 8,8 puntos;
IC 95: 0,8 a 16,7) y motor grueso (diferencia media
de 9,1;1C 95: 1,1 a 17,1), pero con diferencias no
significativas en las otras subescalas (desarrollo
motor fino, lenguaje receptivoy lenguaje expresivo).
El nimero total de palabras de signos fue
estadisticamente menor en el grupo de cribado
neonatal (diferencia media entre los grupos de
-11,2; IC 95: -20,6 a -1,9). El numero de palabras
habladas fue mayor en el grupo de cribado
neonatal, pero ladiferencia nofue estadisticamente
significativa (diferencia media de 8,7; 1C 95: -39 a
21,2). La complejidad y la longitud de las frases fue
similar en ambos grupos. La calidad de vida fue
mejor de manera estadisticamente significativa en
el grupo de cribado neonatal (diferencia media de
5,3;1C95:1,7a8,9).

Entre las limitaciones del estudio, cabe destacar un
posible sesgo de seleccion dada la posibilidad de
que los padres de los niflos con menor nivel de de-
sarrollo fueran mas reacios a participar; la evalua-
cion de los resultados no se midio directamente
sino que fue realizada mediante cuestionarios re-
llenados por los padres, lo que puede ser causa de
un sesgo de informacion; una verificaciéon del tipo
de cribado mostré que 32 nifios (el 21,3% de la
muestra de 150) habian sido clasificados de forma
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erronea: en 12 casos no se habia hecho el cribado,
nueve habian recibido una evaluacion diagnostica
directamente y diez habian sido incluidos para
el andlisis en una categoria equivocada (nueve
con cribado neonatal fueron adjudicados al grupo
de cribado con test de distracciony uno con test de
distraccion se incluyo en el grupo de cribado neo-
natal).

Un trabajo de calidad moderada, basado también
en un experimento natural de toda la poblacion,
comparo los nifios con hipoacusia >25 dB nacidos
entre 2003y 2005 en dos estados australianos con
demografia y servicios similares, de los que uno
(Nueva Gales del Sur) ofrecia cribado auditivo uni-
versal, y el otro (Victoria) lo aplicaba solo en nifios
con factores de riesgo (Wake, 2016)°3. En el perio-
do de estudio nacieron 172 523 nifios en Nueva
Gales de Sur y 123 855 en Victoria. De 313 nifos
elegibles e invitados a participar, aceptaron 134 (el
42,8%), 69 de Nueva Gales del Sury 65 de Victoria,
que fueron evaluados a una edad de 5-6 anos.
También se compararon ambos grupos con la co-
horte poblacional de nifios con hipoacusia (n = 89)
nacidos en Victoria una década antes, entre 1991y
1993, cuando la deteccion era oportunista (es de-
cir, sin programas de cribado universal ni por facto-
res de riesgo), evaluados a una edad de 7-8 afios.

Para los ninos sin discapacidad intelectual asocia-
da, pasar del cribado por factores de riesgo al criba-
do universal supuso una mejoria significativa en el
lenguaje expresivo (diferencia media ajustada de
8,2 puntos; IC95: 0,5 a 15,9; valorde p = 0,04) y en
el vocabulario receptivo (diferencia media ajustada
de 8,1 puntos; IC 95: 0,8 a 15,4; valor de
p = 0,03). La mejora del lenguaje receptivo no fue es-
tadisticamente significativa (diferencia media
ajustada de 5,2 puntos; IC 95:-1,9 a 12,3; valor de
p = 0,15). Al pasar del cribado oportunista al
cribado universal, las diferencias fueron mas
significativas: 7 puntos (IC95:0,3a13,8; valorde p
=0,05) para el lenguaje receptivo, 14,4 puntos (IC
95: 7,3 a 21,5; valor de p <0,01) para el lenguaje
expresivo y 12,1 puntos (IC 95: 5,9 a 18,4; valor de
p <0,01) para el vocabulario receptivo. No obstante,
la comparacion entre los grupos de cribado

Rev Pediatr Aten Primaria. 2018;20:e121-e143
ISSN:1139-7632 - www.pap.es

universal y cribado oportunista es mas dificil de
valorar porque habian nacido con una década de
diferencia. Las puntuaciones en problemas de
comportamiento y en calidad de vida relacionada
con la salud fueron similares en todos los grupos.

El disefio del estudio es de buena calidad, aunque
la potencia de los resultados esta limitada por el
elevado numero de pacientes que fueron excluidos
por rechazo a participar en el estudio o por no es-
tar localizables (57% de los elegibles). En la medida
de lo posible, los investigadores eran ciegos a la
gravedad de la hipoacusiay a si realmente se habia
producido el cribado, pero el disefio basado en la
participacién por estados impidié el cegamiento al
programa de cribado. Otra limitacion es la inclu-
sion de nifos con hipoacusia leve.

El estudio LOCHI se describe en detalle mas ade-
lante (tercera pregunta); recientemente se han pu-
blicado los datos de seguimiento a los cinco afios
de 350 nifios con hipoacusia permanente, de los
que 258 habian recibido cribado auditivo neona-
tal**. No hubo diferencias en la puntuacion global
del lenguaje entre los que recibieron el cribado
frente a los que no lo recibieron, ni en el subgrupo
tratado con amplificacion auditiva (0,3 puntos; IC
95:-4,2a4,9; p=0,88) nien los que habian recibi-
do implante coclear (6,4 puntos; IC 95 -2,8 a 16,2;
p =0,19), lo que a juicio de los autores parece atri-
buible a que no todos los detectados mediante
cribado iniciaron el tratamiento precozmente y no
todos los que no habian recibido el cribado inicia-
ron el tratamiento de forma tardia.

El estudio de Colorado (Yoshinaga-Itano, 2000)*®
comparo dos grupos de 25 ninos de 9 a 61 meses
nacidos en hospitales con cribado universal o en
hospitales sin cribado. Los del grupo de cribado tu-
vieron mejores resultados en cocientes de lengua-
je, tanto para el lenguaje global (p <0,001) como
para el lenguaje receptivo (p <0,001) y el lenguaje
expresivo (p <0,001). Es un trabajo de calidad baja,
con una muestra de conveniencia, selecciéon no
aleatoria, evaluacién no ciega y que no tiene en
cuenta posibles variables de confusion.

Un estudio observacional de calidad baja (Fitzpa-
trick, 2007)>° incluyd 65 nifios menores de cinco



anos con hipoacusia >20 dB, de los que 26 habian
sido identificados mediante cribado (12 a través de
cribado universal y 14 mediante cribado selectivo
por factores de riesgo) y 29 sin cribado. Un analisis
de la varianza de diversas medidas del habla y el
lenguaje no encontro diferencias significativas en-
tre los grupos identificados mediante cribadoy los
identificados por otras vias.

No se ha estudiado adecuadamente el impacto del
cribado universal en otros datos relevantes como
la calidad de vida, el rendimiento académico, el
empleo o la situacion social.

¢Cudl es la validez y sequridad de las pruebas de
cribado auditivo neonatal? ;Se consigue con el
cribado una identificacién y tratamiento
tempranos de los nifios con hipoacusia congénita?

Las pruebas de cribado mas utilizadas son las emi-
siones otoacusticas (EOA) y los potenciales auditi-
vos evocados automatizados (PAEA)°®8. La sensi-
bilidad de estas pruebas es dificil de determinar,
porque para conocerla es necesario hacer un se-
guimiento prolongado de todos los individuos so-
metidos al cribado que permita definir la tasa de
falsos negativos y por la dificultad para comparar
las pruebas de cribado con una prueba diagnostica
de referencia. Como es de esperar en enfermeda-
des de baja prevalencia, el valor predictivo positivo
es bajo, con un nimero elevado de falsos positivos.
Si asumimos una tasa de derivacion del 2% y una
prevalencia del 1-2%., de cada 20 positivos solo
unoodostendran hipoacusiayentre 18y 19 seran
falsos positivos.

No hay estudios de cribado universal en recién na-
cidos con un tamafno de muestra suficiente y un
seguimiento de duracion suficiente que permitan
establecer definitivamente la sensibilidad y la es-
pecificidad de cualquiera de esas técnicas. Una re-
vision sistematica para evaluar los beneficios y los
riesgos de los programas de cribado auditivo neo-
natal universal incluyd ocho estudios transversales
que investigaron las EOA comparadas con los
PAEA, que en realidad no son una prueba diagnds-
tica (Wolf, 2010)**. En conjunto, la sensibilidad
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varid entreel 50%y 100% y la especificidad entre el
49% y 97%. La calidad de los estudios fue baja en
general y la heterogeneidad de los resultados
impidio hacer un metaanalisis. Basados en la revision
delaevidencia, los autores concluyen que no es posible
evaluar de manera fiable la precision diagnostica de
las EOAy los PAEA como pruebas de cribado, ya que no
se han evaluado en un grupo suficientemente grande
de nifios sin factores de riesgo.

Los programas de cribado utilizan muchas veces
una estrategia en dos etapas (la segunda se aplica
solo a los que no pasan la primera) para disminuir
la tasa de derivaciones®*?®*. La revision realizada
para el USPSTF en 20083 no actualizé el analisis
sobre el rendimiento diagnostico de las pruebas de
cribado porque los autores consideraron que ya
habia sido adecuadamente valorado con la eviden-
cia existente en la revision previa, publicada en
2001°°. Los tres estudios analizados en la revision
de 2001 se detallan a continuacion.

El primero es un ensayo prospectivo cuasialeatori-
zado, durante tres anos se alternaron cada 4-6 me-
ses periodos en los que se hacia cribado universal
con periodos sin cribado en cuatro maternidades
de Wessex, en el Reino Unido®?. Este ensayo es uni-
co porque se crearon de forma experimental dos
cohortes de recién nacidos que eran muy similares
en todos los aspectos excepto en la exposicion al
cribado auditivo universal. En los periodos de cri-
bado se realizaron EOA a 21 279 nifios (el 83% de
los elegibles), seguidas de PAEA en los que no pasa-
ron la prueba. En los periodos sin cribado nacieron
28 172 ninos. La sensibilidad del cribado fue del
92% (IC 95: 74 a 98) y la especificidad del 98%
(IC95:98a99), con unos cocientes de probabilidades
positivoy negativo de 61y 0,08 respectivamente®.
En el analisis por intencién de cribar (si se incluyen
los nifos que no participaron en el cribado, que
son el 17%), la sensibilidad seria del 71% (IC 95: 52
a 86)'.Elvalor predictivo positivo para la segunda
etapa del cribado fue del 6,7%°.

El segundo es un estudio realizado en el estado
norteamericano de Rhode Island en el que se hizo
un analisis retrospectivo de los datos de 53 121 re-
cién nacidos que habian recibido cribado mediante

Rev Pediatr Aten Primaria. 2018;20:e121-e143
ISSN:1139-7632 - www.pap.es

el29



el30

Jaime Garcia Aguado, et al. Cribado de la hipoacusia (parte 1)

EOA en dos etapas (Vohr, 1998)%’. El valor predicti-
vo negativo fue del 99,9% para las dos etapas. La
tasa de derivacion para estudio audiolégico de los
nifos sin factores de riesgo fue del 1%; los nifios en
los que se identificé algun factor de riesgo fueron
remitidos directamente para estudio audioldgico.
La sensibilidad del cribado fue del 95% para ambas
etapas, con una especificidad del 90% para la pri-
mera etapay del 87% para la segunda. El valor pre-
dictivo positivo paso del 2% en la primera etapa al
16% en la segunda.

El tercero es un estudio financiado por los Institu-
tos Nacionales de la Salud de EE. UU., que compar6
el rendimiento de las EOA transitorias, las EOA por
productos de distorsion y los PAEA para la identifi-
cacion de la hipoacusia neonatal (Norton, 2000)°%.
Fueron incluidos un total de 4911 nifos, de los que
4478 habian estado ingresados en una unidad de
cuidados intensivos neonatales, 353 eran ninos sa-
nos con factores de riesgo de hipoacusia y 80 eran
ninos sanos sin factores de riesgo. En el periodo
neonatal fueron evaluados con EOA transitorias,
EOA por productos de distorsion y PAEA aplicadas
en orden aleatorio. Para determinar el rendimiento
de estas pruebas, a los 8-12 meses de edad corregi-
da se hizo una audiometria de refuerzo visual a los
participantes, aunque por pérdidas en el segui-
miento solo se pudo obtener en 2995 nifios, y se
determinaron las curvas ROC. Las areas bajo la cur-
va ROC para las tres pruebas realizadas en el perio-
do neonatal oscilaron entre 0,70 y 0,94 y fueron si-
milares entre ellas para la mayoria de las medidas,
lo que indica que todas las pruebas identifican ade-
cuadamente la hipoacusia. La revision para el
USPSTF de 2001 senala que en este estudio las EOA
fueron muy sensibles para la hipoacusia profunda
(S =98%) y menos para las hipoacusias de modera-
das a graves (S = 80%); a esa sensibilidad, la especi-
ficidad de la EOA fue del 80%. Para los PAEA, la sen-
sibilidad fue del 84% y la especificidad del 90%°.

En unestudio del programa de cribado universal en
los Paises Bajos (Korver,2013)%*, con 338 525 recién
nacidos sometidos al cribado entre 2003 y 2005, la
sensibilidad fue del 83% (79% para los nifios nor-
males que reciben el cribado en tres etapas, dos
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EOA seguidos de PAEA, y 96% para los ingresados
en unidad de cuidados intensivos neonatales
[UCIN], que son cribados con PAEA en dos etapas).
La especificidad fue del 99% para ambos grupos.

Hay buena evidencia de que el cribado neonatal
universal da lugar a un adelanto en la edad del
diagnosticoy el inicio del tratamiento. En el ensayo
de Wessex, el nimero de casos de hipoacusia deri-
vados fue 19 veces mayor entre los nifios que reci-
bieron cribado neonatal frente a los que no lo reci-
bieron®2. En un estudio de seguimiento hasta la
edad de 7-9 anos, la proporcion de ninos identifica-
dos antes de los seis meses fue mayor en periodos
de cribado neonatal que en periodos sin cribado
neonatal (74% frente a 31%)°3.

El estudio de los Paises Bajos mostré que, compa-
rado con el test de distraccion a los nueve meses, el
cribado neonatal universal adelanta la edad de la
amplificaciéon auditiva en 13 meses (edad media
de 15,7 meses [desviacidon estandar: 14,0] frente a
29,2 meses [desviacion estandar: 14,4], p <0,001)%.
En un estudio de base poblacional realizado en
Australia, que compard tres poblaciones someti-
das a cribado universal, cribado por factores de
riesgo o cribado oportunista, el cribado neonatal
universal supuso un adelanto en el diagnostico de
ocho meses (IC 95: 3,7 a 12,3; valor de p = 0,002)
frente al cribado por factores de riesgo y de 14,4
meses (IC 95: 9,6 a 19,3; valor de p <0,001) frente
al cribado oportunista®.

Estos datos han sido replicados en un nimero am-
plio de programas de cribado implementados por
todo el mundo?33%386569 3si como por otros estu-
dios descriptivos’®”3. Sin embargo, en la practica
habitual estos resultados pueden ser sustancial-
mente peores si se implementan programas de
cribado de mala calidad.

El diagnéstico y tratamiento precoz de la
hipoacusia congénita ;permiten un mejor
desarrollo del lenguaje y la comunicacion?

En ninos con hipoacusia, los resultados en el desa-

rrollo del lenguaje y el habla pueden verse influidos
por multiples factores como la edad de diagnostico



e inicio de la intervencion, el grado de participa-
cion de la familia, el nivel educativo de los padres,
el grado de hipoacusia o la presencia de alguna
discapacidad asociada. Los estudios que analizan
el efecto de la intervencion precoz en la hipoacusia
congénita para mejorar los resultados en el desa-
rrollo del lenguaje, la lectura o la comunicacién
son con frecuencia los mismos que han valorado
los efectos del cribado y que se han descrito ante-
riormente, por lo que no se detallan de nuevo.

El estudio de Kennedy?® proporcioné evidencia de
buena calidad de que los nifos con confirmacion
diagndstica antes de los nueve meses tuvieron a
los ocho anos resultados moderadamente mejo-
res en el lenguaje receptivo y expresivo, pero no
en la escala del habla. De los 120 ninos estudia-
dos, 57 habian tenido confirmacién diagnostica
de la hipoacusia antes de los nueve meses de
vida. Con respecto a los de confirmacion tardia, el
grupo de diagnostico precoz obtuvo puntuacio-
nes z significativamente mejores para el lenguaje
receptivo (diferencia media ajustada de 0,76;
IC 95: 0,26 a 1,27; valor de p = 0,004), en el limite
de la significacion para el lenguaje expresivo
(diferencia media ajustada de 0,50; I1C 95:<0,01 a
1,01; valor de p = 0,05), y sin diferencias significa-
tivas para el habla.

Sin embargo, estas diferencias desaparecen en el
seguimiento a largo plazo. En la adolescencia
(edad media de 17 anos), el analisis de 60 de los
120 ninos estudiados en |a etapa escolar no encon-
tré diferencias estadisticamente significativas en
el lenguaje receptivo (diferencia media ajustada de
0,95; 1C 95: -0,22 a 2,11; valor de p = 0,11), en el
lenguaje expresivo (diferencia media ajustada de
0,43;1C 95:-0,20 a 1,05; valor de p = 0,18) nien la
longitud media de las frases (diferencia media
ajustada de 0,22; IC 95: -0,30 a 0,74; valor de
p =0,22) entre los grupos de diagndstico anterior o
posterior a los nueve meses (Pimperton, 2017)°°. El
tamano del efecto fue pequeno en la direccion de
favorecer el diagndéstico temprano para las tres va-
riables (d de Cohen para el lenguaje receptivo:
0,42, para el lenguaje expresivo: 0,35y para la lon-
gitud media de las frases: 0,22).
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En cuanto a la lectura, los que recibieron el
diagnostico antes de los nueve meses tuvieron a los
ocho afios mejores resultados en las puntuaciones
z para la comprension lectora (diferencia media
ajustada de 0,51; IC 95: 0,15 a 0,87; valor de
p = 0,006) y para la escala de comunicacion
(diferencia media ajustada de 0,56; IC 95: 0,12 a
1,00; valor de p = 0,013)°. A los 17 aios, el grupo
de diagnostico temprano tuvo resultados
significativamente mejores en las puntuaciones z
para la comprensién lectora (diferencia media
ajustadade 1,17;1C95:0,36a1,97; valorde p=0,005)
y para el resumen de la lectura (diferencia media
ajustada de 0,96; IC 95: 0,24 a 1,68; valor de
p=0,01)>.El beneficioen comprension lectora se amplia
en la adolescencia; la puntuacion z permanecié con
pocos cambios entre los 8 y los 17 anos en el grupo de
confirmacion precoz, pero empeoro en la adolescencia
en el grupo de diagndstico tardio, lo que hizo que la
diferenciaen comprension lectora pasara de moderada
a grande. Aunque la tasa de abandonos limita el poder
del estudio, las diferencias son estadisticamente
significativas y tienen importancia clinica.

También se han evaluado las habilidades narrati-
vas en un subgrupo de 89 nifos de la misma co-
horte que no usaban el lenguaje de signos como
primer idioma (edad media de siete afos y siete
meses, rango de seis a diez afios) y se han compa-
rado con un grupo de 63 nifos con audicién nor-
mal’*. El estudio se hizo pidiendo a los nifios que
repitieran el relato de un cuento breve con apoyo
de dibujos y grabando los relatos, que fueron
analizados midiendo diversas variables de forma
estandarizada. El grupo de diagndstico precoz
(£9 meses) tuvo mayor nimero defrases (diferencia
media de 27;1C 95: 0,49 a 5,24; valor de p = 0,019),
mejor estructura narrativa (odds ratio de 3,03;
IC 95: 1,09 a 8,4; valor de p = 0,034) y mejor
contenido narrativo (odds ratio de 4,43;1C95:1,52 a
12,89; valor de p = 0,006) que el de diagndstico
posterior a los nueve meses, aunque las diferencias
en el uso de frases con varias cldusulasy en el uso de
simplificacionesfonoldgicas nofueronsignificativas.

En contraste, otro estudio de calidad moderada reali-
zadoen Australia, basado en un andlisis retrospectivo
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de cohortes de base poblacional, mostré que los
resultados en lenguaje y lectura a los 7-8 anos es-
taban relacionados con la gravedad de la hipoacu-
sia, pero no con la edad de diagnéstico (Wake,
2005)”°. Los nifios incluidos habian nacido en el
estado australiano de Victoria entre 1991y 1993,
en una época en la que no se habia instaurado el
cribado universal y la deteccién se hacia por facto-
res de riesgo, ademas de aplicar a toda la poblacion
el test de distraccion a los 8-10 meses. El estudio
examind la relacion entre la edad al diagnostico y
los resultados en lenguaje receptivo, lenguaje ex-
presivo, vocabulario receptivo, habla y compren-
sion lectora, medidos de forma estandarizada. La
edad al diagnostico no contribuyd significativa-
mente a la varianza en las medidas del lenguaje,
habla o lectura excepto en el vocabulario receptivo,
que se acerco al nivel de significacion estadistica
(cambio en R? = 0,07, p = 0,05), y la gravedad de |a
afectacion contribuy6 significativamente a la va-
rianza en todas las medidas excepto en la com-
prension lectora. Dos limitaciones importantes de
este estudio son el bajo nimero de nifios identifi-
cados antes de los seis meses (11 de 80, el 13%) y
la inclusion de nifos con hipoacusia leve (17 de 80,
el 21%). Por otra parte, el estudio incluyd a 89 de
132 nifos elegibles (67%), pero después de haber
sido completado los investigadores comprobaron
que un grupo de 45 ninos potencialmente elegi-
bles no habian sido identificados por problemas
administrativos.

El Longitudinal Outcomes of Children with Hea-
ring Impairment (LOCHI) es un estudio prospectivo
de cohortes de base poblaciona|76, de buena cali-
dad. Fueron invitados a participar todos nifios con
hipoacusia nacidos en tres estados australianos
(Nueva Gales del Sur, Victoria y Queensland) du-
rante el periodo de cinco afios (2002 a 2007) en el
que se llevo a cabo el despliegue del programa de
cribado auditivo neonatal universal. En Nueva Ga-
les del Sur el programa se puso en marcha simul-
taneamente en todas las regiones del estado, pero
en Queensland y Victoria el proceso se hizo por
etapas y se fueron incorporando progresivamente
distintas regiones de ambos estados en periodos
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de dos y seis anos respectivamente. De los 1020
ninos invitados a participar, dieron el consenti-
miento 536 familias (53%). Durante el periodo de
seguimiento se perdieron 79 ninos y otros seis fa-
llecieron, por lo que finalmente fueron incluidos
un total de 451 ninos, de los cuales 301 habian
sido detectados por cribado neonatal universal y
239 habian recibido amplificacién auditiva antes de
los seis meses. Habia 86 ninos (19% del total) con
hipoacusia leve, 149 (33%) con hipoacusia moderada
de 41a60dB, 71 (18%) con hipoacusia grave de 61 a
80 dBy 145 (32%) con hipoacusia profunda >81 dB.
A la edad de tres afos, 134 nifios tenian implantes
cocleares y 46 de ellos lo habian recibido antes de
los 12 meses. En la cohorte habia 107 nifios con
alguna discapacidad asociada a la hipoacusia y 44
con diagnostico de neuropatia auditiva. Segun la
informacion recogida de los padres, 302 ninos
usaban en casa una forma de comunicacion oral,
tres usaban lenguaje de signos y el resto una
combinacién de lenguaje oral y de signos. Las
puntuaciones de nueve medidas de resultados
fueron agrupadas en una puntuacion global del
lenguaje. Se hizo un analisis de regresion multiple
con la puntuacion global del lenguaje como
variable dependiente y un rango de caracteristicas
demograficas y de intervencion como variables
predictivas.

En el analisis a los tres afios de edad, las medidas
del lenguaje receptivo, leguaje expresivo y habla
estaban alrededor de una desviacion estandar por
debajo de la media normativa (Ching, 2013)"’.
Entre las distintas variables analizadas en el andlisis
de regresion multiple, la edad a la que se habia
activadoelimplantecoclearinfluydsignificativamente
en la puntuacién global del lenguaje (p = 0,04), perola
edad de inicio de la amplificacién auditiva con
audioprotesis no tuvo un valor significativo (p =
0,59). En los nifios con implante coclear, retrasar la
implantacion de los 12 a los 24 meses de vida se
asocio a una disminucién en la puntuacion global
del lenguaje de 0,5 desviaciones estandar respecto
a la puntuacion que obtiene la poblacion con
audiciéon normal’®. Otros factores que influyeron
en los resultados con un nivel de significacion del



5% fueron el sexo, la presencia de discapacidad
asociada, el nivel de educacion de la madre y la
gravedad de la hipoacusia.

En el seguimiento hasta los cinco anos, tanto la
edad de inicio de la amplificacién auditiva como la
edad de activacion del implante coclear tuvieron
una influencia significativa en el desarrollo del len-
guaje, que fue mayor cuanto mas intensa era la
pérdida auditiva (Ching, 2017)>*. Las puntuaciones
de 20 medidas fueron agregadas para obtener una
puntuacion global del lenguaje, que fue escalada
para que la poblacion normal tuviera una media de
100y una desviacion estandar de 15. Los ninos que
recibieron la audioprétesis a los 24 meses tuvieron
menor puntuacion que los que la recibieron a los
tres meses, y la diferencia fue mayor para las hi-
poacusias de 70 dB (-11,8 puntos; IC 95: -18,7 a
-4,8) que paralas de 50 dB (-6,8;1C 95:-10,8 a -2,8).
Los nifos tratados con implante coclear a los 24
meses tuvieron peor puntuacién que los implanta-
dos a los seis meses (-21,4; IC 95:-33,8 2 -9).

En un estudio transversal, con una muestra de 101
nifios que forman parte del estudio LOCHI, se ana-
lizaron los factores predictivos de la conciencia fo-
noldgicay la habilidad lectora a los cinco afios”®. Ni
la amplificacion temprana nila edad de activacion
del implante tuvieron influencia significativa en la
conciencia fonoldgica o en los resultados en lectu-
ra en esa cohorte, aunque el conocimiento de las
letras se asocio significativamente a una menor
edad de activacion del implante.

En el subgrupo de ninos con alguna discapacidad
asociada, no hubo asociacion significativa entre la
edad de la edad de uso de los audifonos o del im-
plante coclear y el rendimiento en el lenguaje o el
habla a los tres afios de edad*®, pero a los cinco
tanto la edad de la amplificaciéon como la edad de
activacion del implante coclear fueron predictivos
para los resultados en el lenguaje receptivo y ex-
presivo®’.

La revision sistematica de Nelson para el USPSTF*?
encontrd nueve estudios observacionales, siete de
ellos del estudio de Colorado (Yoshinaga-Itano),
que describen mejores resultados en ninos diag-
nosticados o tratados precozmente, pero todos
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tienen importantes limitaciones metodoldgicas
(muestras de conveniencia, asignacion no ciega,
falta de informacion sobre abandonos y segui-
miento, entre otros). Otro estudio observacional,
también de calidad baja por tener limitaciones si-
milares a los anteriores (Fitzpatrick, 2007)°, no
encontro diferencias significativas en las medidas
del habla y del lenguaje entre los grupos con diag-
nostico antes o después de los 12 meses.

Efectividad de los implantes cocleares: en ninos
menores de dos anos el implante coclear esta indi-
cado en caso de hipoacusia neurosensorial profun-
da (>90 dB, que son el 20-30% de las hipoacusias
superiores a 40 dB*?), y siempre que la coclea y el
nervio auditivo sean anatémicamente normales.
La introduccion del cribado universal en un amplio
numero de paises ha permitido la identificacion
temprana de muchos ninos con hipoacusia perma-
nente, lo que ha dado lugar a una disminucion en
la edad de instalacion de los implantes cocleares®!.

En nifios con hipoacusia bilateral, hay cierta evi-
dencia de que la disminucién en la edad del im-
plante produce beneficios en el desarrollo del len-
guaje y del habla®™®> La revision sistematica®
mas reciente concluye que, aunque no hay eviden-
cia de nivel 1y la mayoria de los trabajos publica-
dos son estudios de cohortes con un riesgo de ses-
go de moderado a alto, los estudios analizados
mostraron una evidencia consistente de que los
implantes cocleares deberian aplicarse en edades
tempranas; sin embargo, la evidencia sobre los be-
neficios del implante antes de los 12 meses en to-
das las medidas del lenguaje y el habla es contra-
dictoria.

Un estudio multicéntrico con 403 nifios que reci-
bieron el implante coclear antes de los seis anos,
de los que 151 habian sido implantados antes de
los 12 meses, mostro que el implante en el primer
ano de vida se asocia a beneficios significativos en
las puntuaciones del lenguaje receptivo y expresi-
vo, en el vocabulario receptivo y en la produccion
del habla®®. El estudio no tuvo en cuenta variables
que pueden afectar a los resultados, como la edad
a la que se inicio la amplificacion auditiva, el nivel
de educacion materna, las diferencias socioecono-
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micas, las oportunidades linguisticas en la familia
o las condiciones médicas complejas de los pacien-
tes incluidos.

¢Cudles son los efectos adversos del cribado de la
hipoacusia congénita?

Las pruebas que se aplican para realizar el cribado,
como las EOA o los PAEA, son procedimientos poco
invasivos y no se han descrito problemas de segu-
ridad relacionados con su aplicacion para el criba-

do auditivo universal®®.

El cribado auditivo neonatal universal es general-
mente bien aceptado y tolerado por los padres, con
una tasa de rechazo a realizarlo inferior al 1 por
10008728, L a revision de Nelson para el USPSTF*3 en-
contro dos estudios de cohortes de calidad modera-
da®¥?°, uno de casos y controles de baja calidad® y
cinco estudios de encuestas con tasa de respuesta
mayor del 40% que proporcionan informacién sobre
los efectos adversos del cribado auditivo neonatal.
Los padres muestran ansiedad cuando su hijo no
pasa el cribado, pero se resuelve al confirmar el re-
sultado normaly no se encuentran diferencias en el
primer ano de vida en las escalas de ansiedad o ac-
titud hacia el nino entre los padres de ninos que
pasan el cribado y que no lo pasan. Los falsos nega-
tivos pueden crear una falsa sensacion de seguridad
y darlugar a un retraso en el diagndstico.

Otra revision sistematica no encontro estudios fia-
bles que permitan evaluar los efectos secundarios
del cribado, aunque los autores sefialan que el cri-
bado tiene el riesgo potencial de efectos secunda-
rios, principalmente en los falsos positivos*“.

¢Cudles son los efectos adversos del tratamiento
de la hipoacusia congénita?

No hay estudios que hayan evaluado los efectos
secundarios de la intervencion temprana con audi-
fonos u otras ayudas auditivas, ni de los efectos
derivados del uso del lenguaje de signos, |a terapia
del lenguaje o la educacion y apoyo a las familias®?.

Los implantes cocleares se asocian a un riesgo bajo
de complicaciones quirurgicas y meningitis bacte-
riana?>®>. El implante antes de los 12 meses tiene
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la misma tasa de complicaciones médico-quirurgi-
cas que los realizados a los 12-18 meses®.

En un estudio sobre los efectos psicolégicos del im-
plante coclear, los padres de 28 nifios de 12 a 30
meses de edad que recibieron un implante coclear
en Turquia sefialaron que fue estresante tomar la
decision®®. Estaban preocupados por el posible fra-
caso del dispositivo y el mantenimiento del equi-
po. Reconocieron que sus hijos necesitaban mas
apoyo familiar una vez recibido el implante y tam-
bién senalaron beneficios en la comunicacién, en
la confianza en si mismos, en el bienestar y en las
relaciones sociales.

¢Cudl es la efectividad y el coste-efectividad de los
programas de cribado auditivo universal?

Un estudio retrospectivo sobre el rendimiento del
cribado en el Reino Unido a lo largo de siete afios,
con un total de 4 645 823 cribados (Wood, 2015)3°,
comprobé que el 97,5% de la poblacion elegible
habia completado el cribado a las 4-5 semanas de
edady el 98,9% lo habia completado a los tres me-
ses. La tasa de derivacion de la cohorte de naci-
miento en 2012-2013 fue del 2,6%. El porcentaje
de ninos con cribado positivo que habian iniciado
el estudio al mes y a los seis meses de vida fue del
82,5 y del 95,8% respectivamente. La edad media
de confirmacion diagnostica y de inicio de la am-
plificacion auditiva fue disminuyendo a lo largo de
los anos incluidos en el estudio, situandose en la
cohorte de 2012-2013 por debajo de los tres meses
para ambos parametros. El nimero de casos detec-
tados de hipoacusia bilateral 240 dB en la pobla-
cion general se aproximo a la cifra de 1 por 1000
nacidos. El valor predictivo positivo fue del 14%
para la poblacion general, del 18,8% para los ingre-
sados en UCIN y del 12,4% para los ninos sanos.

Un estudio de los Centros para el Control y la Pre-
vencién de la Enfermedad (CDC)?” encontré que, en
Estados Unidos, entre los aflos 2006 y 2012 el nu-
mero de ninos sometidos a cribado universal paso6
del 95,2% al 96,6%. En el mismo periodo, la tasa de
derivacion pas¢ del 2,3% al 1,6% y la tasa de diag-
noéstico de hipoacusia entre los que no pasaron el



cribado subio del 4,8% al 10,3%. El nimero de ni-
fos diagnosticados de hipoacusia que acudieron a
los servicios de intervencién varié del 55,4% al
61,7%, lo que indica que, a pesar de la mejoria, algo
mas de la tercera parte de los ninos que precisan
intervencion no la reciben o al menos no consta en
los registros.

Hay pocas evaluaciones econémicas que hayan
analizado el coste-efectividad a largo plazo del cri-
bado auditivo neonatal universal, lo que puede ser
atribuible a la incertidumbre sobre los beneficios a
largo plazo obtenidos por la deteccion y tratamien-
to tempranos de la hipoacusia congénita. El im-
pacto econémico alcanzado a largo plazo por los
programas de cribado puede verse atenuado por
factores como la gravedad de la hipoacusia o la
presencia de discapacidades asociadas.

Un analisis econémico del Instituto de Economia
de la Salud de Canada*® encontré cuatro estudios
que cumplian los criterios de inclusion y solo uno
de calidad aceptable?® que examind los costes y el
coste-efectividad del cribado neonatal universal
comparado con el test de distracciéon en Inglaterra,
y por tanto no es de aplicacién en nuestro ambito.

Una revision sistematica sobre el coste-efectividad
de los programas de cribado auditivo neonatal uni-
versal encontr6 22 evaluaciones observacionales o
modelizadas, de las que solo dos comparaban el
cribado neonatal universal de la hipoacusia bilate-
ral con el cribado por factores de riesgo (Colgan,
2012)%°. El resto hacian comparaciones entre di-
versas formas de cribado universal o incluian en el
analisis las hipoacusias unilaterales. La Unica eva-
luacién que analizo los costes y los resultados a
largo plazo del cribado universal de la hipoacusia
bilateral*® encontré que el cribado universal po-
dria ser coste-efectivo si diera lugar a una reduc-
cion importante en los costes futuros de trata-
las pérdidas de
productividad a lo largo de la vida, y esto es algo
que no se ha estudiado adecuadamente.

miento, educativos y en

El Instituto Aragonés de Ciencias de la Salud
(IACS)** integrado en la Red Espafiola de Agencias
de Evaluacion de Tecnologias Sanitarias, publicd en
2016 un informe de evaluacion sobre la efectividad,
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seguridad y eficiencia del cribado neonatal de la
hipoacusia, que incluye una revision sistematica
de los estudios de evaluacion econdmica para de-
terminar la estrategia de cribado mas eficiente.
Fueron incluidos 22 trabajos, de los que nueve
comparaban el cribado universal frente al cribado
en poblacién con factores de riesgo. Los autores
consideran que los estudios son de baja calidad y
los resultados poco comparables entre si por las
diferencias que hay en las intervenciones, en las
medidas de resultados y en el horizonte temporal,
lo que impide obtener conclusiones sobre el coste-
efectividad del cribado.

La Agencia de Evaluacion de Tecnologias Sanitarias
de Andalucia (AETSA) ha publicado un informe de
respuesta breve, en el que se amplié la busqueda
de estudios de evaluacion economica realizada por
el IACS hasta junio de 2017%. Encontré datos de
una nueva evaluacién econémica en Taiwan, cuyos
resultados no modifican las conclusiones del IACS.

¢Cudl es la estrategia de cribado mds efectiva?

No esta definido cual es el mejor protocolo de cri-
bado y es habitual que cada pais o region adopte
un método concreto basado en el consenso de ex-
pertos'?3194 Los protocolos pueden definir una
estrategia comun para toda la poblacién neonatal
o pueden diferenciar la pauta a seguir entre los ni-
fios sanos y los ingresados en UCIN o con factores
de riesgo de hipoacusia. En cualquiera de las dos
opciones los protocolos pueden ser de una, dos o
tres etapas. El cribado con EOA en una etapa se
asocia a un numero elevado de falsos positivos y
por esta razon es poco utilizado.

La estrategia mas recomendada en recién nacidos
sanos es un protocolo en dos etapas, con EOA
como prueba inicial seguida de PAEA a los que no
pasan las EOA*?1%3, Otros protocolos en dos etapas
pueden consistir en EOA repetidas dos veces o
PAEA repetidos dos veces. Con menor frecuencia se
utiliza una estrategia en tres etapas, por ejemplo,
EOA repetidas dos veces y seguidas de PAEA.

Los recién nacidos con enfermedades que requieren in-
gresoen UCIN por enfermedades como prematuridad,
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asfixia perinatal o hiperbilirrubinemia grave entre
otras, tienen riesgo de desarrollar una neuropatia
auditiva. En estos pacientes los potenciales evoca-
dos auditivos del tronco cerebral estan ausentes o
alterados, pero las emisiones otoacusticas son nor-
males. Por esta razon, todos los nifios que ingresan
en una UCIN deben ser evaluados mediante PAEA
antes del alta, aunque se les hubiera hecho previa-
mente el cribado mediante EOA o PAEA®%105,

Aunque la neuropatia auditiva es muy poco fre-
cuente en la poblacion de recién nacidos sanos,
algunas instituciones han suprimido la estratifica-
cion por riesgos y realizan PAEA a todos los recién
nacidos®. Esta estrategia permite detectar todos
los casos de neuropatia auditiva. Cuando se utili-
zan los PAEA como prueba inicial en ninos sanos,
algunos protocolos derivan directamente a los ni-
nos que no pasan y otros indican una segunda
prueba de PAEA antes de remitir para estudio au-
diologico.

En recién nacidos sanos con factores de riesgo de
hipoacusia permanente (Tabla 1) tampoco se cono-
ce cual es la mejor estrategia de cribado. El informe
del IACS referido anteriormente sugiere que las
EOA deberian ser la técnica inicial para el cribado
universal y, en poblacién de riesgo, la estrategia
mas eficiente seria la combinacion de EOA y
PAEAOL,

El programa de cribado auditivo neonatal univer-
sal de Castilla y Ledn se puso en marcha a finales
de 2004. Previamente, algunos hospitales hacian
cribado mediante dos pruebas de EOA secuencia-
les. Aprovechando esta circunstancia, se han
publicado dos estudios observacionales que
comparan retrospectivamente el periodo de
cribado con EOA y el periodo con PAEA iniciado tras
la puesta en marcha del programa. El primero
incluyd 2482 ninos nacidos entre 2001 y 2003 y
cribados con EOA al nacer y repetidas al mes si no
pasaban la prueba,y 3129 ninos nacidos entre 2004
y 2006 que fueron cribados con PAEA al nacery
repetidos al mes cuando no pasaron la primera
prueba (Benito-Orejas, 2008)*°. Se observé una
tasa de derivacion de la primera a la segunda etapa
del cribado del 10,2% para las EOA 'y del 2,6% para
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los PAEA; la derivacion de la segunda etapa para
evaluacion diagnostica fue del 2% para las EOA y
del 0,32% para los PAEA. Los autores llegan a la
conclusion de que el mayor gasto que supone el
cribado con PAEA compensa por el menor nimero
de derivaciones que conlleva.

El otro estudio compard 825 ninos nacidos en el
ano 2003, que fueron cribados mediante EOA en
dos etapas, con 2300 nacidos a partir de 2005 en
los que el cribado se hizo mediante PAEA en dos
etapas (Granell, 2008)*7. En el periodo con EOA
pasaron la primera fase del cribado el 91,8%, frente
a un 99,7% con PAEA (p <0,0005). La participacion
en la segunda fase del cribado fue del 61,8% con
EOAy del 50% con PAEA. Los autores indican que la
evaluacion de costes apunta a una diferencia cada
vez mas ajustada de ambas pruebas y concluyen
que los PAEA podrian ser mas coste-efectivos como
prueba inicial de cribado, lo que se anadiria a la
ventaja de la evaluaciéon mas completa de la via
auditiva.

SITUACION EN ESPANA

El Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de
Salud aprobé en el afio 2003 el programa de
deteccion precoz de la hipoacusia*®®, recomendando
que se pusiera en marcha en todas las comunidades
autonomas el cribado auditivo neonatal universal.
Los requisitos basicos y minimos establecidos en el
programa son: deteccion precoz durante el primer
mes de vida, acceso a la fase de diagndstico a los tres
meses o antes, tratamiento instaurado a los seis
meses y seguimiento de todos los casos detectados.

Enlaactualidad todas las comunidades auténomas
han desarrollado programas de deteccion precoz de
la hipoacusia, siendo las ultimas en incorporarse
Madrid y Catalufia, que lo hicieron en el aho 2010.
En la mayoria de ellas el cribado se realiza mediante
EOA: en algunas (Andalucia, Aragoén, Canarias,
Cantabria, Castilla-La Mancha*, Extremadura,

" La primera fase de cribado auditivo puede realizarse tanto
por EOA como por PAEA. En caso de no superar el cribado con
PAEA, son derivados directamente para confirmacion diag-
nostica.



Valencia y las ciudades autonomas de Ceuta y
Melilla) se hace una segunda prueba de EOA a los
que no pasan la primera y, en otras (Asturias,
Murcia, Navarra), se hace una tercera prueba a los
que no pasan la segunda, antes de remitir a los
servicios de otorrinolaringologia. De las
comunidades que hacen el cribado mediante
PAEA, en Castillay Leon y en Catalufia se hacen dos
pruebas secuenciales antes de derivar, mientras
que en Galicia, Madrid y el Pais Vasco se deriva al

recién nacido cuando no pasa la primera prueba.

La Comisién para la Deteccion Precoz de la Hi-
poacusia (CODEPEH) ha establecido unos criterios
de calidad que deben cumplir los programas de
deteccion precoz de la hipoacusia®, en linea con
los establecidos por el Joint Committee on Infant
Hearing de los EE. UU.1+>%:

* Cribado antes del primer mes de vida: >95% de
los recién nacidos.

* Segunda prueba en los que no pasaron la prime-
ra: >95% de los derivados (deberia tender al
100%).

* Derivacion para pruebas de confirmacién: <4%.

* Tasa de confirmacion diagnostica durante el ter-
cer mes de vida: >90% (deberia tender al 100%).

* Tasa de inicio de la intervencién terapéutica en
atencion temprana ante de los seis meses de
edad: >90% (deberia tender al 100%).

* Tasa de inicio de la adaptacion protésica en el
mes siguiente a la indicacion: >95% de los candi-
datos.

* Tasa de ninos con control del desarrollo cogniti-
voy linglistico antes de los 12 meses: >90%.
* Registro informatico de todos los nifos y de los
resultados en las distintas fases, con datos sobre:
— Numero de recién nacidos cribados antes
de abandonar el hospital.
— Numero de ninos con hipoacusia confirma-

da antes de los tres meses de edad.

— Numero de ninos incluidos en un programa
de atencion temprana antes de los seis
meses de edad.
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— Numero de nifos con sospecha de hipoacu-
sia o confirmada que son remitidos a una
unidad de hipoacusia infantil.

— Numero de nifios con hipoacusia no sindro-
mica que tienen un adecuado desarrollo del
lenguajey de las habilidades comunicativas
al inicio de la edad escolar.

— Numero de ninos derivados a programa de
implante coclear.

Teniendo en cuenta el coste que supone la puesta
en marchay el mantenimiento de un programa de
cribado poblacional, cuyo objetivo es la participa-
cion en el cribado de una cifra cercana al 100% de
la poblacion diana, resulta imprescindible conocer
su efectividad y eficiencia para adecuar los recur-
sos y evitar citas innecesarias a las familias. Aun-
que la recomendacién del cribado se hizo desde
un organismo estatal como es el Consejo Interte-
rritorial, en el que estan representadas todas las
comunidades autonomas, la implementacion y
evaluacion de los programas depende de cada co-
munidad autonoma y no hay un sistema centrali-
zado de registro de datos que permita hacer esti-
maciones sobre su efectividad a nivel nacional. Se
han publicado estudios o informes de evaluacién
de algunas comunidades auténomas3»109 111
pero en general es llamativa la falta de datos que
permitan evaluar la efectividad y los resultados de
los programas en marcha. En Madrid nacieron
65 317 ninos en el ano 2013y, segun datos de la
Consejeria de Sanidad, solo fueron incluidos en el
registro mecanizado del cribado 29 983, un 45,9%
de todos los nacidos**%.

La falta de datos sobre los resultados del programa
de deteccion precoz de la hipoacusia en nuestro
medio impide conocer su efectividad y saber si se
estan cumpliendo los estandares de calidad defini-
dos en por el Consejo Interterritorial y por la CODE-
PEH. Un problema detectado con frecuencia en los
programas de cribado auditivo neonatal, del que
tampoco disponemos de datos globales en Espana
y que puede influir de forma significativa en su
efectividad, es el elevado nimero de nifios deriva-
dos que se pierden para el seguimiento*3.
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Es primordial que todas las comunidades autono-
mas hagan publicos los datos anuales de los regis-
tros sobre el cribado auditivo, que deben contener
informacion sobre los criterios de calidad estable-
cidos por el Consejo Interterritorial y por la CODE-
PEH.Y también seria deseable que, como ocurre en
otros paises****° hubiera un registro centralizado
que permita obtener datos de efectividad a nivel
nacional.
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