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Resumen

La audicion es la via habitual para adquirir el lenguaje, uno de los mds importantes atri-
butos humanos. El sistema sanitario en general, y la Atencidn Primaria en particular, tiene una
gran responsabilidad a la hora de detectar la pérdida auditiva durante la infancia, porque el
diagndstico precoz y la rehabilitacion adecuada previenen la consecuencia mds importante de
la hipoacusia infantil: crecer sin un lenguaje.

Previnfad recomienda la deteccién precoz de la hipoacusia mediante la realizacién del
cribado neonatal universal.

Este texto pretende aclarar las razones para esta recomendacion y la justificacién de un
programa de cribado neonatal universal de hipoacusia, revisando la situacién del debate en
este terreno, asi como servir de guia de actuacion del profesional de Atencidn Primaria en esta
patologia.

Palabras clave: Hipoacusia. Diagndstico precoz. Cribado. Recién nacido.

Early detection of hearing loss in children

Abstract

Hearing is the usual way of acquiring the language, one of human being's most important
features. The sanitary system in general and primary care in particular have the great responsi-
bility of detecting hearing loss in children, nevertheless early diagnosis and proper treatment
prevent the most important consequence of child hearing loss: being raised without language.

Previnfad recommends early detection of hearing loss through universal newborn scree-
ning.

This paper tries to clarify the reasons for this recommendation and the justification of a
universal newborn screening program, reviewing the state of the arguments in the field, and
also intends to serve as a guide for the clinicians in Primary Care.

Key words: Hearing loss. Early diagnosis. Screening. Newborn.
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Introduccién

La audicion es la via habitual para ad-
quirir el lenguaje, uno de los mas impor-
tantes atributos humanos.

El lenguaje permite a los seres huma-
nos la comunicacién a distancia y a tra-
vés del tiempo, y ha tenido una partici-
pacion decisiva en el desarrollo de la
sociedad y sus numerosas culturas. El

lenguaje es la principal via por la que los
nifios aprenden lo que no es inmediata-
mente evidente y desempefia un papel
central en el pensamiento y el conoci-
miento. Siendo el habla el medio de co-
municacién fundamental en todas las fa-
milias (excepto en aquellas en las que los
padres son sordos), la sordera es un im-
pedimento grave cuyos efectos trascien-
den ampliamente la imposibilidad de
hablar. Todos los estudios al respecto de-
muestran que las personas afectadas por
una hipoacusia padecen retraso en el
lenguaje y académico, y tienen peores
expectativas laborales y profesionales.

El sistema sanitario en general, y la
Atencion Primaria en particular, tiene
una gran responsabilidad a la hora de
detectar la pérdida auditiva durante la
infancia, porque el diagnéstico precoz
y la rehabilitacién adecuada previenen
la consecuencia mas importante de la
hipoacusia infantil: crecer sin un len-
guaje.
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Un ndmero creciente de hospitales y
comunidades auténomas en nuestro
pais estan instaurando programas de
deteccion precoz de la hipoacusia me-
diante el cribado neonatal universal.

Previnfad recomienda la deteccion
precoz de la hipoacusia mediante la rea-
lizacion del cribado neonatal universal.

El profesional de Atencién Primaria
necesita saber cudl es su papel en el se-
guimiento de los nifios detectados y c6-
mo localizar otros casos de sordera ad-
quirida después del periodo neonatal.

Este texto pretende aclarar las razones
de estas recomendaciones y la justifica-
cién de un programa de cribado neona-
tal universal de hipoacusia, revisando la
situacion del apasionante debate en es-
te terreno, asi como servir de guia de
actuacion del profesional de Atencién
Primaria ante esta patologia.

De manera sumaria, podemos resumir
dichas razones en los siguientes puntos:

- Un programa de deteccion por
grupos de riesgo solo localiza
aproximadamente a la mitad de
los recién nacidos afectados.

- Nuevas tecnologias permiten la
medicion de la audicion de manera
objetiva en cualquier etapa de la
vida, incluso en el recién nacido. El
perfeccionamiento de estas técni-
cas reduce significativamente el
ndmero de falsos positivos.
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- Nuevas pruebas de los afios 90
demuestran que la sordera duran-
te los primeros 6-12 meses de vida
interfiere irreversiblemente en el
desarrollo normal del habla y
el lenguaje oral.

- No existe ninguna prueba de que
el cribado tenga ninguno de los
efectos secundarios que se han
postulado.

— Si bien la evidencia no es definiti-
va, todo indica que la identifica-
cién y la intervencién precoces
mejoran los resultados en cuanto a
la adquisicion del lenguaje.

— Todos los andlisis publicados con
proyecciones de costes apuntan a
que la intervencién precoz tiene
una buena relacion coste-eficacia.

Definicion, clasificacion y gravedad
La hipoacusia se define como la dis-
minucién de la percepcion auditiva.

En la hipoacusia leve solo aparecen
problemas de audicién con voz baja y
ambiente ruidoso. En las moderadas se
aprecian dificultades con la voz normal,
y existen problemas en la adquisicién
del lenguaje y en la produccién de soni-
dos. En las graves solo se oye cuando se
grita o se usa amplificacién, y no se de-
sarrolla lenguaje sin ayuda. En las pro-
fundas, la comprensién es practicamen-
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te nula, incluso con amplificacion. No se
produce un desarrollo espontaneo del
lenguaje.

En la hipoacusia de transmisién existe
una deficiencia de la transformacién de
energia en forma de ondas sonoras a
ondas hidraulicas en el oido interno, lo
cual impide que el sonido llegue a esti-
mular correctamente las células senso-
riales del 6rgano de Corti debido a le-
siones localizadas en el oido externo o
medio. Las malformaciones graves del
oido externo y del oido medio, tales co-
mo la ausencia de conducto auditivo
externo y la membrana timpanica y la
fusion de los huesecillos, si la coclea es
normal, provocan una pérdida auditiva
de 60 dB como maximo, suficientemen-
te grave como para comprometer la ad-
quisicion del lenguaje, pero susceptible
de amplificacion.

En la hipoacusia neurosensorial hay
una inadecuada transformacion de las
ondas hidraulicas en el oido medio en
actividad nerviosa, por lesiones en las
células ciliadas o en las vias auditivas.
Existe también la sordera cortical y los
trastornos de percepcion del lenguaje,
pero estos Ultimos trascienden del obje-
tivo de este trabajo. Por lo dicho ante-
riormente, cualquier sordera superior a
60 dB indica una pérdida neurosensorial
pura o mixta.
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La neuropatia auditiva es un trastorno
identificado gracias a los programas de
cribado y las nuevas tecnologias de eva-
luacién objetiva de la audicion. Se ca-
racteriza por una Unica asociacion de re-
sultados en los test de audicién basados
en la observacién del comportamiento y
fisiolégicos. Los nifios con neuropatia
auditiva muestran una hipoacusia de le-
ve a profunda y un pobre lenguaje per-
ceptivo. Las medidas fisiologicas de la
funcién auditiva muestran otoemisiones
normales (que sugieren un funciona-
miento normal de las células ciliadas) y

los potenciales auditivos troncoencefali-
cos (PEATC) atipicos o ausentes (lo que
sugiere una disfuncién de la conduccién
nerviosa). La bibliografia sugiere que los
nifios con riesgo aumentado de padecer
neuropatia auditiva son aquellos lactan-
tes con complicaciones neonatales que
han recibido cuidados en la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales, nifios
con historia familiar de hipoacusia in-
fantil y lactantes con hiperbilirrubinemia
grave y precoz.

Actualmente, no se conocen ni la pre-
valencia ni la historia natural de la neu-

Tabla 1. Principales causas de sordera infantil

Genéticas

e Autosémicas recesivas (p. €j., hipoacusia profunda aislada, pérdida de tonos altos aislada,
sindrome de Lange-Jerervell-Nielsen, sindrome de Pendred, sindrome de Usher)

¢ Autosémicas dominantes (p. €j., hipoacusia profunda aislada, sindrome de Waardenbrug,
sindrome de Treacher Collins, sindrome de Alport)

e Recesivas ligadas al cromosoma X (p. ej., hipoacusia profunda asociada con daltonismo,

sindrome tipo Alport)

¢ Mitocondriales (p. €j., sindrome de Kearns-Sayre)

Adquiridas

e Infecciones:

— Congénitas: toxoplasmosis, rubéola, citomegalovirus, herpes simple, sifilis

— Meningitis bacteriana, paperas, mastoiditis
e Hiperbilirrubinemia
e Complicaciones de la prematuridad
¢ Ototoxicidad:

— Antibiéticos: kamamicina, neomicina, estreptomicina, gentamicina, vancomicina,

otros aminoglucésidos
- Furosemida, cisplatino, etc.

e Traumatismo de crdneo: ruptura timpanica, luxacion de los huesecillos, fractura del temporal

e Trauma acustico

Malformativas

(p. €j., microsomia hemifacial, sindrome de Goldenhar, sindrome de Treacher Collins microotia,

malformacion de Mondini)
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ropatia auditiva en neonatos y las op-
ciones de tratamiento no estan bien es-
tablecidas. Los lactantes con este tras-
torno solo pueden ser detectados con el
uso de otoemisiones acusticas y PEATC
usados en combinacién. Se precisan in-
vestigaciones prospectivas de este tras-
torno de la conduccion.

Por dltimo, hay hipoacusias mixtas en
las que participan mecanismos de trans-
mision y neurosensoriales.

Hay tres causas principales de sordera
infantil severa y profunda: genéticas (al
menos el 50% de todos los casos), ad-
quiridas y malformativas, tal y como se
resume en la tabla 1.

La etiologia de la pérdida auditiva pue-
de permanecer incierta en el 30-40% de
los nifios. Sin embargo, la mayoria de las
pérdidas auditivas congénitas son here-
ditarias y se han identificado cerca de
200 tipos entre sindrémicas y no sindré-
micas. Entre el 20 y el 30% de los nifios
con pérdida auditiva significativa presen-
tan clinica asociada que puede tener im-
portancia en el manejo del paciente.

Dependiendo del momento en que se
produce la pérdida auditiva, las hipoa-
cusias se clasifican en prelinguales, en
las que la lesion se produjo con anterio-
ridad a la adquisicion del lenguaje (0-2
afios); perilinguales, cuando sucedié
durante la etapa de adquisicion del len-
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guaje (2-5 afos) y postlinguales, cuando
la pérdida auditiva es posterior a la es-
tructuracion del mismo. Naturalmente,
las consecuencias seran tanto mas graves
cuanto mas precoz sea la pérdida.

Frecuencia
La prevalencia de la hipoacusia en el

recién nacido y el lactante se estima en-
tre 1,5y 6,0 casos por 1000 nacidos vi-
vos (segln se trate de severa o de cual-
quier grado). El 84% es congénita y el
16% adquirida, progresiva o de co-
mienzo tardio, 1/3 de las cuales son de-
bidas a meningitis.

La prevalencia de la sordera congéni-
ta importante por su repercusion en el
lenguaje, es decir aquella que es per-
manente, bilateral y moderada, severa
o profunda, es del orden de 1,5 por
1000 nacidos vivos.

Tradicionalmente, se asume que las
sorderas adquiridas permanentes son
tan prevalentes como las congénitas. En
estados donde el cribado universal ha
operado durante cinco afios o0 mas y
han sido identificados cientos de neona-
tos con sordera permanente congénita,
se han detectado pocas sorderas adqui-
ridas permanentes. A pesar de que la
evidencia es incompleta, surge con
fuerza la hipétesis emergente de que
muchas, si no la mayoria de las sorderas
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consideradas adquiridas en el pasado,
son en realidad pérdidas leves congéni-
tas, las cuales son progresivas.

En la edad escolar, la prevalencia de
hipoacusia de mas de 45 dB es de 3 por
1000, y de cualquier grado, hasta de 13
por 1000. Un estudio realizado en la
Comunidad Europea con el criterio de
corte de 50 dB a los ocho afios arroja un
resultado de 0,74 a 1,85 casos por
1000. En nifios afectados por determi-
nados factores de riesgo, la incidencia
puede elevarse hasta el 4% para hipoa-
cusias severas y hasta el 9% si se suman
las leves y las unilaterales.

La otitis media serosa es extraordina-
riamente prevalente en la edad pediatri-
ca. Rara vez produce, por si sola, una
pérdida superior a 20 o 30 dB. Su reper-
cusion sobre el desarrollo del lenguaje
es materia de discusion. La clave del
manejo de los pacientes con otopatia
serosa persistente es la determinacion
de su pérdida auditiva y la vigilancia del
desarrollo del lenguaje. El enfoque debe
ser esencialmente conservador, aunque
detallarlo queda fuera del objetivo de
este texto.

El impacto de la otitis media serosa
(OMS) en nifios con pérdida auditiva es
mayor que en aquellos que tienen una
audicién normal. A la sordera sensorial
o conductiva permanente se afiade la
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pérdida conductiva adicional asociada a
la OMS. La OMS reduce atin més el ac-
ceso a la estimulacion auditivo-oral y al
desarrollo del lenguaje hablado. La in-
terconsulta rapida con un otorrino para
el tratamiento de la OMS persistente o
recurrente estd indicada para todos los
lactantes con pérdida auditiva sensorial.

Pruebas de deteccion
La pérdida auditiva en recién nacidos

y lactantes no es facil de detectar me-
diante procedimientos clinicos rutinarios
(observacion del comportamiento), a
pesar de que, a menudo, los padres co-
munican la sospecha de hipoacusia, fal-
ta de atencién o respuesta errética al
sonido antes de que la pérdida auditiva
se confirme. La edad media de identifi-
cacion, si no existe programa de cribado
universal, es 30 meses de edad, aunque
los nifios que tienen una pérdida auditi-
va de severa a profunda o discapacida-
des multiples suelen detectarse antes de
que cumplan 30 meses. Los nifios con
pérdidas leves a moderadas a menudo
no son identificados hasta la edad esco-
lar. La valoracion subjetiva de la audi-
cion es, por todo ello, dificil y poco sen-
sible como método de cribado durante
los primeros meses de vida. Por esa ra-
z6n, deben emplearse técnicas de criba-
do fisiologicas objetivas para detectar
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recién nacidos y lactantes muy peque-
fios con pérdida auditiva sefialada como
umbral de cribado.

A partir de los 8-12 meses pueden
practicarse audiometrias buscando el
umbral auditivo a cada frecuencia por
observacién del comportamiento, pero
este no es un método de cribado masi-
vo, exige un personal especializado y un
equipo adecuado. Se trata mas bien de
una técnica para confirmar la sospecha
de pérdida auditiva, adaptar una ampli-
ficacion, etc.

Los nifios mayores de 4-5 afios (oca-
sionalmente a partir de tres) con desa-
rrollo intelectual normal pueden ser so-
metidos a audiometrias convencionales.
En los centros de salud pueden realizar-
se con un audiémetro de via aérea en el
recinto mas silencioso. Se aconsejan las
frecuencias 500, 2000, 1000 y 4000 Hz,
por este orden, por si el nifio se cansa, y
en ambos oidos por separado. Se van
ofreciendo intensidades cada vez més
altas hasta que oye y después se van
bajando hasta que deja de oir. Se regis-
tra la dltima intensidad que fue capaz
de oir. Se considera que pasa el test si
oye al menos 20 dB en todas las fre-
cuencias, excepto en 500 Hz, en que se
tolera hasta 30 dB, debido a que el rui-
do ambiental interfiere mas en dicha
frecuencia.

Delgado Dominguez JJ, y cols. Deteccion precoz de la hipoacusia infantil

Las mediciones fisiolégicas usadas ac-
tualmente para detectar pérdida auditi-
va incluyen las otoemisiones acusticas
(OEA) y los potenciales auditivos tron-
coencefélicos (PEATC). Ambas técnicas
han sido utilizadas con éxito en progra-
mas de cribado neonatal y constituyen
registros no invasivos de la actividad fi-
siologica que subyace en la funcion au-
ditiva, por lo que se utilizan con facili-
dad en neonatos. Tanto la medicion de
las otoemisiones como de los PEATC
tienen una alta correlacion con el grado
de sensibilidad auditiva periférica.

Los potenciales auditivos tienen una
sensibilidad del 97-100% y una especi-
ficidad del 86-96%, y evaltian la activi-
dad de la via auditiva, desde el nervio
auditivo en su extremo distal hasta el
mesencéfalo.

Debido a que los PEATC son genera-
dos por las vias nerviosas auditivas,
pueden detectar neuropatia o alteracio-
nes de la conduccion nerviosa en neo-
natos.

Las otoemisiones acusticas (OEA)
consisten en energia acustica producida
en el caracol y registrada en el conducto
auditivo externo. En otras palabras, son
energia vibratoria generada en el cara-
col que se desplaza a través de las es-
tructuras del oido medio para ser trans-
ducida como sonido en la membrana
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timpanica: es el trayecto inverso de la
conduccién sonora normal.

Son sensibles a la obstruccién del con-
ducto auditivo externo y al derrame del
oido medio y, por lo tanto, una disfun-
cion conductiva temporal puede causar
un test positivo (un resultado de “refe-
rir") en presencia de una funcion coclear
normal. Debido a que las OEA se gene-
ran en la coclea por las células ciliadas, la
evaluacion por OEA no detecta disfun-
cion neurolégica (por ejemplo, del VIII
par o de la via auditiva troncoencefélica).
Los lactantes con neuropatia auditiva o
trastornos de la conduccion nerviosa sin
disfuncion sensorial concomitante no se
detectaran con OEA.

Las OEA tienen una tasa de concor-
dancia global con los PEATC de un
91%, con una sensibilidad del 95% y
una especificidad del 85% frente a los
PEATC. En teoria, las OEA no detecta-
rian las alteraciones postcocleares.

Cualquiera de las técnicas dard lugar a
falsos negativos y algunos nifios con
pérdida auditiva pasaran el cribado neo-
natal. Tanto las OEA como los PEATC
pueden tener resultados falsamente ne-
gativos, dependiendo de si la pérdida
auditiva existente esta en el rango diana
del cribado.

Cuando se estudian nifios identifica-
dos tardiamente de sordera que han pa-
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sado un programa de cribado universal,
es dificil saber si estos supuestos falsos
negativos se deben a la interpretacion
del test de cribado, a la configuracién
de la audiometria de tonos puros a la
que se sometio posteriormente, o a que
fuera una sordera adquirida o una pér-
dida progresiva (sordera de comienzo
tardio).

Las OEA constituyen una prueba rapi-
da, sencilla y econémica, por lo que du-
rante alguin tiempo parecieron la prueba
mas adecuada para el cribado universal
y de los grupos de riesgo, realizandose
los PEATC al grupo de nifios mas redu-
cido que no pasara las OEA. Sin embar-
go, el gran ndmero de falsos positivos
encarecian y aumentaban la compleji-
dad de los programas de cribado basa-
dos en las OEA.

En la actualidad, este problema se ha
superado con la introduccién de los po-
tenciales auditivos automatizados
(A-PEATC). Esta tecnologia consiste en
el andlisis automatico informatizado de
la respuesta auditiva troncoencefalica
de un recién nacido dado con un patrén
de respuestas almacenado (plantilla),
obtenido de los PEATC de lactantes con
audicion normal. Con esta tecnologia se
han comunicado sensibilidades de préc-
ticamente el 100% (99,96%) y especifi-
cidades del 98%, con un 2% de falsos

Revista Pediatria de Atencién Primaria ® Vol. XIIl. N.° 50. Abril/junio 2011
Rev Pediatr Aten Primaria. 2011;13:279-97



positivos, y un valor predictivo positivo
de una primera prueba del 19%. Los
programas en dos fases reducen los fal-
sos positivos después del segundo test
hasta un 0,2% (valor predictivo positivo
del 50%). Algunos trabajos han comu-
nicado una gran mejoria de la especifici-
dad de la prueba a medida que el pro-
grama de cribado se ha ido rodando.

Los A-PEATC son tan rapidos y senci-
llos como las OEA, e igual de caros, pe-
ro aventajan a estas ultimas en su ma-
yor especificidad y en que exploran
toda la via auditiva. Su realizacién no
precisa de personal altamente especiali-
zado y pueden ser efectuados por casi
cualquier persona con un minimo de
entrenamiento.

Efectividad del tratamiento

La hipoacusia, incluso la sordera pro-
funda, es una entidad tratable. Los re-
sultados del tratamiento, en términos

de incorporacion de los nifios afectados,
dependen de lo precoz que sea el diag-
nostico.

Para valorar la relacion coste-efectivi-
dad de la deteccion precoz de la hipoacu-
sia hay que tomar en consideracion no
solo los costes del programa de deteccion
y la intervencion precoz (prétesis auditiva
y costes de intervencion de foniatras, lo-
gopedas, educadores y otorrinolaringélo-
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gos), sino también los potenciales ahorros
que pueden ocasionar (educacion espe-
cial y prestaciones sociales).

La rentabilidad individual de la detec-
cion precoz de la hipoacusia esta clara.
Pero también parece socialmente renta-
ble. En el estudio de Colorado se ha es-
timado que la inversion realizada en la
deteccion e intervencion precoces serd
amortizada en diez afios mediante el
ahorro que se producird en la interven-
cion tardia, incluidos los costes de estu-
dio, intervencion y educacion especial.
Y ello sin tener en cuenta que estos gas-
tos lo serdn para un resultado mediocre,
siempre inferior al obtenido con una in-
tervencion precoz.

Estrategias de deteccion posibles
Los métodos objetivos de deteccion

son los Unicos seguros durante el perio-
do de lactancia y los primeros afios de
vida. Cuando sea factible, es recomen-
dable el cribado universal de los recién
nacidos. Deberd realizarse en las mater-
nidades y asegurando un sistema de re-
pesca y citacion de los nifios que sean
dados de alta antes de la realizacion de
la prueba o que nazcan fuera de los
hospitales dotados de los medios y el
personal adecuados. El método para
el cribado universal con mejores resulta-
dos en todos los sentidos lo constituye
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el de los potenciales auditivos automati-
zados (A-PEATC).

En esta situacion ideal, el papel de la
Atencién Primaria se limitaria a asegurar
la realizacién de dicho cribado y el se-
guimiento de los nifios detectados;
identificar aquellos con indicadores de
riesgo adquiridos y seguir a los nifios
con indicadores de sordera de aparicion
tardia.

El pediatra de Atencion Primaria actda
en colaboracién con los padres, para
identificar y acceder a servicios necesa-
rios para el desarrollo de un plan global
de cuidados de salud y rehabilitaciéon
adecuado y necesario para los nifios con
pérdida auditiva. El pediatra del nifio y
otros profesionales de la salud funcio-
nan como el abogado del nifio en su
conjunto. El pediatra del nifio u otro
médico de Atencién Primaria es el res-
ponsable de monitorizar la salud gene-
ral y el bienestar del lactante. Ademas,
en conjuncién con la familia y otros pro-
fesionales sanitarios, se asegura de que
se realiza la evaluacién auditiva de los
lactantes que no han pasado el cribado
e inicia las interconsultas con los espe-
cialistas necesarios para determinar la
etiologia de la pérdida auditiva. Debe
seguirse el estado del oido medio debi-
do a que la presencia de derrame puede
generar un compromiso auditivo adicio-
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nal. El pediatra o médico de familia de-
be revisar la historia del lactante para
detectar la presencia de indicadores de
riesgo de pérdida auditiva de comienzo
tardio y/o progresiva que requieran se-
guimiento, y asegurarse de que se reali-
za la evaluacién auditiva periddica de
los nifios de riesgo. Ademads, dado que
entre el 30 y el 40% de los nifios con
pérdida auditiva confirmada presenta-
ran otras discapacidades, el pediatra o
médico de familia deben seguir el desa-
rrollo psicomotor y realizar interconsul-
tas relacionadas con las discapacidades
sospechadas.

Estrategia de alto riesgo (cribado

en grupos con indicadores de riesgo)
En ausencia de un programa de criba-

do universal, el esfuerzo debe centrarse

en la identificacion de aquellos indica-
dores asociados a sordera de cualquier
tipo y en asegurar la realizacién de una
prueba objetiva cuanto antes.

Para la poblacion sin indicadores de
riesgo, la deteccion de los posibles nifios
hipoacusicos debe basarse en un alto
grado de sospecha y en las preguntas
sistematicas a la familia en los controles
de salud sobre la audicion del nifio, en
la exploracion de la reaccién al sonido y
en el seguimiento de la adquisicién del
lenguaje verbal.
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En los recién nacidos de riesgo (tabla 2)
(de un 4 aun 7% de todos los recién na-
cidos), se realiza un cribado con potencia-
les auditivos evocados, automatizados o
no, u otoemisiones antes de los tres me-
ses de edad corregida (teniendo en cuen-
ta su edad gestacional). Aproximada-
mente un 8% de los recién nacidos de
alto riesgo padeceran sordera, que serd
de moderada-grave a profunda en el
25% de los casos. Estos criterios han sido
modificados en el afio 2000, agrupando
varios de los definidos con anterioridad
por el Joint Committee of Infant Hearing
norteamericano.
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El Joint Committee of Infant Hearing
ha unificado los criterios de identifica-
cion de lactantes y preescolares de alto
riesgo (tabla 3), candidatos a realizar
cribado con prueba de audicion electro-
fisiolégica objetiva y aquellos con facto-
res de riesgo de padecer sordera de
aparicion tardia (tabla 4), para ser so-
metidos a un seguimiento especial aun-
que pasen el cribado inicial (recomen-
dable cada seis meses hasta los tres
afnos), tanto neurosensorial como de
transmision.

En caso de diagnosticarse una hipoa-
cusia en lactantes o preescolares, debera

Tabla 2. Indicadores asociados a sordera neurosensorial y/o de conduccién en recién nacidos

(0-28 dias) si no se dispone de cribado universal

* Cualquier enfermedad o situacion que requiera ingreso igual o superior a 48 horas en la Unidad

de Cuidados Intensivos Neonatales

e Estigmas y otros hallazgos asociados con un sindrome que incluya pérdida auditiva sensorial

o de conduccion

e Historia familiar de pérdida auditiva neurosensorial permanente
* Anomalias craneofaciales, incluyendo aquellas con malformaciones morfolégicas de pabellén

auricular y el conducto auditivo externo

e Infeccion intrauterina tal y como citomegalovirus, herpes, toxoplasmosis, o rubéola

Fuente: Joint Committee of Infant Hearing (JCIH), 2000.

Tabla 3. Indicadores asociados a sordera neurosensorial y/o de conduccién en lactantes de 29 dias

a nifios de dos afios

e Preocupacién de los padres o cuidadores sobre el habla, audicion, lenguaje o desarrollo
e Meningitis bacteriana y otras asociadas a disminucién de audicion

e Traumatismo craneoencefélico con perdida de conocimiento o fractura

e Estigmas u otros asociados a sindromes asociados a sordera

¢ Ototdxicos

e Otitis media recidivante o persistente con derrame al menos tres meses

Fuente: Joint Committee of Infant Hearing (JCIH), 1994.
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Tabla 4. Indicadores asociados a sordera neurosensorial y/o de conduccién en lactantes de 29 dias
a nifios de tres afios que requieren un control periédico de la audicidn

Asociados a sordera neurosensorial tardia:

e Historia familiar de sordera neurosensorial infantil de aparicion tardia
e Infeccién intrauterina como citomegalovirus, rubéola, sifilis, herpes y toxoplasmosis
¢ Neurofibromatosis Il y enfermedades neurodegenerativas

Asociados a sordera de conduccion:

e Otitis media recidivante o persistente con derrame
¢ Deformidades anatémicas y otras anomalias que afecten a la funcién de la trompa de Eustaquio

¢ Enfermedades neurodegenerativas

Fuente: Joint Committee of Infant Hearing (JCIH), 1994.

remitirse al nifio inmediatamente para
tratamiento, sin esperar a repetir la ex-
ploracion para confirmar el diagndstico.
En los nifios de uno a tres afios debe
prestarse especial atencion a las otitis
serosas persistentes que pueden interfe-
rir con la audicion y, por lo tanto, con la
adquisicién del lenguaje y el aprendiza-
je. Es fundamental la existencia de tim-
panometria accesible a todos los nifios
para diagnosticar y seguir esta patolo-
gia. La prevalencia de otitis serosa es
muy alta y generalmente se resuelve es-
pontadneamente. La agresividad del tra-
tamiento dependera del grado de hi-
poacusia y de la duracion de la misma.

Estrategia poblacional
(cribado auditivo universal neonatal)
Desde los afios 90, diversos estudios

demuestran que una sordera tan precoz
como en |os seis primeros meses de vida
interfiere con el desarrollo normal del
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habla y del lenguaje oral. Por ello, los
nifios sordos deberian identificarse
idealmente antes de los tres meses de
edad y comenzar la intervencién antes
de los seis meses, lo cual resulta funda-
mental para iniciar el apoyo que permita
prevenir las secuelas del déficit auditivo.
Sin embargo, la edad promedio del
diagndstico de la sordera congénita es,
en ausencia de un programa de cribado,
de los dos a los 2,5 afios.

Un programa de deteccién selectivo
por grupos de riesgo puede parecer
muy rentable, ya que puede detectar
hasta el 66% de todos los recién naci-
dos con sordera moderada o profunda,
actuando sobre un 4-7% del total. Sin
embargo, el porcentaje de los detecta-
dos, segun varios estudios, puede ser
inferior al 50%.

En cualquier caso, un programa de
deteccién universal debe ir precedido
de un estudio de los siguientes elemen-

Revista Pediatria de Atencién Primaria ® Vol. XIIl. N.° 50. Abril/junio 2011
Rev Pediatr Aten Primaria. 2011;13:279-97



tos antes de llevarse a cabo: calculo de
costes, dotacion de personal y equipo
necesarios, prevision de flujo de pacien-
tes que no pasen los diferentes escalo-
nes del cribado, repesca de los que por
alguna razén no pasen el cribado (por
ejemplo, a través del registro de naci-
mientos) y, lo que es mas importante,
asegurarse de que los nifios con sordera
detectados al final del proceso reciban
pronta y adecuada asistencia.

En el afio 1999, el Programa de Activi-
dades Preventivas y de Promocién de la
Salud (PAPPS) decidié recomendar como
objetivo en Espafia el cribado universal,
aunque su implantacién ha de ser nece-
sariamente de forma progresiva, dado
que ni siquiera el cribado en grupos de al-
to riesgo es una realidad generalizada en
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Espafia y el seguimiento de los casos de-
tectados dista mucho de ser el optimo.

El objetivo a medio plazo es el cribado
universal de los recién nacidos con un
método objetivo. Al menos, urge identi-
ficar desde ahora mismo a los nifios con
indicadores asociados a sordera congé-
nita o neonatal (entre el 5y el 7% de
todos los recién nacidos) cuya explora-
cion objetiva identificard del 50 al 66%
de los afectados de sordera.

Mediante una historia clinica adecua-
da, exhaustivamente enfocada a la de-
teccion de indicadores de riesgo de sor-
dera de aparicién tardia y/o adquirida,
se identificardn otros grupos de alto
riesgo postneonatal, a los cuales tam-
bién se realizard prueba objetiva y se-
guimiento periédico segln precisen.

Tabla 5. Pautas para solicitar valoracién auditiva en nifios sospechosos de padecer una sordera

cuando no se ajustan al desarrollo normal

Debe localizar bien los ruidos en el plano horizontal, y empezar a imitar ruidos

Debe sefialar un ruido inesperado o a personas u objetos familiares si se le pide
Debe seguir indicaciones sencillas sin ayudas gestuales ni de otro tipo; se le puede
ensefar a dirigirse a un juguete interesante situado en la linea media al oir una

Debe sefalarse las partes del cuerpo cuando se le pide; hacia los 21-24 meses,

Edad (meses) Desarrollo normal

0-4 Debe asustarse con los ruidos, tranquilizarse con la voz de la madre;
cesa momentaneamente en su actividad cuando oye un ruido como una
conversacion

5-6
a su manera, o al menos a vocalizar imitando a un adulto

7-12 Debe localizar correctamente los ruidos en cualquier plano
Debe responder a su nombre, atin en voz baja

13-15

16-18
sefial

19-24
se le puede ensefiar a responder en una audiometria

Adaptado de Matkin ND. Early recognition and referal of hearing impaired children. Pediatr Rev. 1984,6:151.
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Tabla 6. Criterios para solicitar una valoracién audioldgica

Edad (meses) Criterios para pedir una valoracién audioldgica para nifios con retraso del habla
12 No se aprecia balbuceo ni imitacion vocal

18 No utiliza palabras aisladas

24 Vocabulario de palabras aisladas con diez o menos palabras

30 Menos de 100 palabras; no se aprecian combinaciones de dos palabras; ininteligible
36 Menos de 200 palabras; no usa frases telegréficas, claridad < 50%

48 Menos de 600 palabras; no usa frases sencillas, claridad < 80%

Modificado de Matkin ND. Early recognition and referral of hearing impaired children. Pediatr Rev. 1984;6:151.

Para los nifios sin indicadores asocia-
dos a sordera, la probabilidad de pre-
sentar una sordera bilateral es 20 veces
menor. Si no existe cribado universal, se
aconseja interrogar a la familia sobre la
audicién del nifio, realizar una explora-
cion subjetiva mediante la reaccién al
sonido (campanilla, sonajero, etc.) y ha-
cer un seguimiento de la adquisicién del
lenguaje verbal (tablas 5 y 6). En caso
de sospecha, se realizaria una audiome-
tria de cribado a los nifios que colabora-
rany una prueba objetiva a los que no.

El folleto divulgativo de la Federacion
Espafiola de Asociaciones de Padres y
Amigos de los Sordos (FIAPAS) “Com-
prueba si tu hijo oye", editado en 1990,
puede ser un instrumento muy util para
concienciar a los padres de la importan-
cia de comprobar si su hijo oye y darles
las claves para el seguimiento. Se puede
consultar su contenido y bajarse textos
e imagenes para reconstruirlo en la web
de esta asociacion: www.fiapas.es.
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Recomendaciones de los grupos de
expertos. Puntos clave de la polémica
acerca de la conveniencia del cribado
universal

Hay un consenso generalizado en la
recomendacion del cribado auditivo
neonatal en grupos de riesgo. Con la
Unica excepcién del US Preventive Ser-
vices Task Force, que ya en 1995 (publi-
cado en 1996) no se pronuncia ni a fa-
vor ni en contra del cribado selectivo
por falta de evidencias suficientes. Este
organismo reconoce que la pérdida
congénita auditiva es un problema de
salud serio asociado a retraso en el de-
sarrollo del habla y del lenguaje, pero
afirma que hay poca evidencia en apo-
yo del uso del cribado universal rutina-
rio a todos los neonatos; sin embargo,
reconoce que puede hacerse sobre la
base de una serie de razones (prevalen-
cia relativamente alta de hipoacusia, an-
siedad o preocupacion paternas y bene-
ficio potencial en el desarrollo del

Revista Pediatria de Atencién Primaria ® Vol. XIIl. N.° 50. Abril/junio 2011
Rev Pediatr Aten Primaria. 2011;13:279-97



lenguaje con tratamiento precoz). Por lo
demas, la mayoria va més alld y aconse-
ja el cribado universal.

El mismo organismo ha revisado su
posicion en 2001 en los siguientes tér-
minos: las pruebas existentes no permi-
ten pronunciarse ni a favor ni en contra
del cribado universal de los recién naci-
dos durante la hospitalizacion posparto.
Reconoce que existe buena evidencia
de que el cribado universal conduce a
una identificacién y tratamiento preco-
ces de los lactantes con pérdida auditi-
va. Sin embargo, la evidencia revisada
no permite concluir que el tratamiento
precoz, como resultado del cribado,
conduzca a una mejoria clinicamente
significativa en el habla y lenguaje de
los tres afios en adelante, a causa de las
limitaciones del disefio de los estudios
existentes.

Para el USPSTF, hay buena evidencia
de que la prevalencia de hipoacusia en
nifios ingresados en la UCI neonatal y
otros con otros factores de riesgo es 10-
20 veces mayor que en la poblacion ge-
neral de neonatos. La rentabilidad del
cribado y la proporcién de verdaderos
positivos serd sustancialmente mayor
cuando se realice cribado en este grupo
de lactantes, pero los programas de cri-
bado selectivo tipicamente no identifi-
can a todos los lactantes con factores de
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riesgo. La evidencia de que la identifica-
cion y la intervencion tempranas de la
pérdida auditiva mejora los resultados
en el habla, el lenguaje o la audicion, es
también limitada. Los efectos adversos
del cribado y la intervencion precoces
que se han postulado no pasan de ser
meras hipotesis no probadas por estu-
dio alguno.

Como se ha dicho, el mayor beneficio
derivado del cribado auditivo vendria da-
do por la deteccién precoz de la sordera
moderada a severa, antes de los tres me-
ses en los casos congénitos, y cuanto an-
tes entre el nacimiento y los tres afios en
los casos adquiridos o de aparicién tardia,
dado que los estimulos auditivos durante
este periodo son criticos para el desarrollo
del habla y el lenguaje.

Si el cribado de hipoacusia se produce
cerca del nacimiento, seguido de un diag-
nostico definitivo, la eleccion de un trata-
miento y el éxito del mismo dependen de
la etiologia. En el caso de la sordera neu-
rosensorial, el tratamiento puede ir desde
la amplificacion, en la mayoria de los ca-
s0s, hasta el implante coclear en los nifios
con sordera profunda.

Varios estudios han demostrado me-
joria del lenguaje y la comunicacion en
nifios a los que se les ha practicado un
implante coclear. Otros estudios pros-
pectivos no aleatorios han demostrado
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también resultados superiores en la co-
municacién en nifios sordos prelingua-
les que recibieron implantes frente a
otros nifios similares que usaron ayudas
tactiles o acusticas mas tradicionales.

A pesar de una serie de tratamientos
para las pérdidas auditivas que han de-
mostrado beneficios manifiestos, nin-
gln ensayo controlado habia evaluado

el efecto del cribado precoz en los resul-
tados finales de recuperacién funcional
y calidad de vida.

A pesar de ello, todas las pruebas
existentes van en la misma direccion:
cuanto antes se intervenga mejor serd
resultado. La evidencia no es completa
y definitiva, pero los indicios tienen mu-
cha fuerza. Esto confirma la opinién

Figura 1. Diagrama de flujo del programa de deteccion precoz de sordera infantil

Recién nacidos

Sin cribado
universal

Con cribado
universal

|
e —

Cribado selectivo antes
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de edad corregida iz islala
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ORL: Otorrinolaringologia.
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profesional generalizada, existente pre-
viamente, de que las terapias disponi-
bles son eficaces y por ello, aunque se
necesitara mas informacién sobre este
extremo, posiblemente no estaria justi-
ficada la ausencia de intervencion.

Debido a que debemos actuar de
acuerdo con la mejor evidencia disponi-
ble, se ha impuesto la recomendacion del
cribado universal de recién nacidos. Des-
crita la mayor eficacia de la intervencion
antes de los seis meses de vida, y mejora-
da la tecnologia para disminuir al minimo
los falsos positivos, solo queda trabajar
en nuestro pais para la generalizacion del
cribado y la dotacion de recursos y per-
sonal necesarios para el tratamiento y se-
guimiento de estos nifios.

En el momento actual, al estarse reali-
zando muchos programas de cribado
auditivo neonatal masivo, dentro y fue-
ra de EE. UU., los clinicos se estan en-
frentando a un fenémeno nuevo, no
descrito hasta ahora: la deteccion muy
precoz de un contingente importante
de nifios sanos y sin otros problemas de
salud fisica ni mental, que presentan hi-
poacusia de moderada a severa.

Tal y como hemos intentado demos-
trar a lo largo de este escrito, la hipoacu-
sia moderada y severa congénita es una
entidad que redne las condiciones nece-
sarias para ser susceptible de cribado.
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En la figura 1 se describe el diagrama
de flujo del programa de deteccion de
sordera infantil segtin exista o no criba-
do universal.

Recomendaciones Previnfad
— Se recomienda el cribado auditivo

neonatal universal con una prueba
electrofisiologica objetiva (otoemi-
siones acusticas o, preferiblemen-
te, potenciales auditivos automati-
zados de tronco cerebral). El coste
por caso detectado es igual o infe-
rior al de otros programas de cri-
bado universal, como el de hipoti-
roidismo y fenilcetonuria.

- En ausencia de un programa de cri-
bado universal neonatal, deben
identificarse los nifios con indicado-
res asociados a sordera (tanto con-
génita como de aparicion tardia o
adquirida) y asegurarse de que se
realice una prueba objetiva cuanto
antes. Un 50% de los nifios con sor-
dera congénita no seran identifica-
dos con este método. La valoracion
subjetiva de la audicion a través del
desarrollo temprano, las adquisicio-
nes psicosociales, el comportamien-
to auditivo y la respuesta al sonido e
incluso el lenguaje expresivo no son
métodos fiables para detectar la sor-
dera en la infancia temprana.
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— Debe controlarse periédicamente
hasta los tres afios la audicion en
los lactantes y preescolares que
presenten indicadores de riesgo
asociados de sordera neurosenso-
rial o de conduccion adquirida,
progresiva o de comienzo tardio.
En caso de diagnosticarse una hi-
poacusia en lactantes o preescola-
res, debe remitirse al nifio inme-
diatamente para tratamiento sin

Bibliografia recomendada

- Rapin |. Trastornos auditivos. Ped Rev.
1993;14:43-9.

Magnifica revision sobre el tema, como todas las
de esta revista de formacién continuada de la AAP,
con la inclusién de tablas, puntos resaltados para
lectura rapida, preguntas de orientacién y cuestio-
nario de autoevaluacion.

— Grupo multicéntrico de deteccion precoz de la
hipoacusia infantil. Deteccion precoz de la hipoa-
cusia infantil en recién nacidos de alto riesgo. Estu-
dio multicéntrico. An Esp Pediatr. 1994;40(Supl
59):1-45.

Excelente introduccién a las hipoacusias, junto
con los resultados del primer estudio masivo reali-
zado en nuestro pais de deteccion precoz de sor-
dera en recién nacidos de alto riesgo.

- Joint Committee on Infant Hearing. Informe
sobre la posicion en 1994 del JCIH. Pediatrics. (ed
esp) 1995;39.

Pendltimas recomendaciones de este prestigioso
comité. Representan un consenso de todas las aso-
ciaciones que lo constituyen. Responde al llama-
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esperar a repetir la exploracion pa-
ra confirmar el diagnéstico.

- En el resto de los nifios se pregun-
tard a la familia sobre su audicion,
explorar la reaccion al sonido y se-
guir la adquisicion del lenguaje
verbal en los controles periodicos
de salud. A partir de los 4-5 afios,
en caso de sospecha, puede efec-
tuarse el cribado mediante audio-
metria.

miento de un panel de expertos del NIH de 1993.
Marca los nuevos objetivos de deteccion universal
antes de los tres meses y de intervencion antes de
los seis. Identifica los indicadores de sordera de
transmision y neurosensorial de aparicién precoz y
tardia en las diferentes edades. Recomienda proce-
dimientos para control y frecuencia. Subraya las
consecuencias posibles de una sordera de conduc-
cién fluctuante.

— Joint Committee on Infant Hearing. American
Academy of Audiology. American Academy of Pe-
diatrics. American Speech-Language-Hearing As-
sociation. Directors of Speech and Hearing Pro-
grams in State Health and Welfare Agencies. Year
2000 position statement: principles and guidelines
for early hearing detection and intervention pro-
grams. Pediatrics. 2000;106:798-817.

Mezcla de revision bibliografica y consenso de
las organizaciones miembros, es, a pesar de ello,
un documento imprescindible. En su declaracién
del afio 2000, el Joint Committee on Infant Hea-
ring (JCIH) preconiza el desarrollo de sistemas de
deteccion e intervencién auditiva temprana centra-
dos en la familia y basados en la comunidad y,
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manteniendo los objetivos de sus anteriores tomas
de posicién, establece los principios que deben re-
gir dichas actividades.

— Davis A, Bamford J, Wilson |, Ramkalawan T,
Forshaw M, Wright S. A critical rewiev of the role
of neonatal hearing screening in the detection of
congenital hearing impairment. Health Technol
Assess. 1997;1(10):i-iv, 1-176.

Exhaustiva revision de la literatura, que concluye
que existen argumentos teéricos basados en la
plasticidad auditiva y cognitiva que sugieren que la
estimulacién precoz es mejor.

— Mehl AL, Thomson V. Newborn hearing scre-
ening: the great omission. Pediatrics. 1998;101:E4.

Articulo disponible integramente en Internet en
las péaginas electrénicas de la revista Pediatrics.
Analiza la experiencia del cribado auditivo univer-
sal en Colorado (EE. UU.), sobre 41 796 nifios. Es-
tima que los costes de la deteccion e intervencion
precoces se recuperaran en diez afios, comparados
con los que generaria en su pais la deteccion tardia
de los mismos individuos.

- Yoshinaga-Itano C, Sedey AL, Coulter DK,
Mehl AL. Language of early-and later-identified
children with hearing loss. Pediatrics. 1998;102:
1161-71.

Estudio sobre 150 nifios, divididos en dos gru-
pos segun la edad de intervencién, que demuestra
un desarrollo del lenguaje significativamente mejor
en un grupo de nifios detectados y tratados pre-
cozmente (antes de los seis meses de vida), frente
alos detectados y tratados después de esa edad.

— Thompson DC, McPhillips H, Davis RL, Lieu
TL, Homer CJ, Helfand M. Universal newborn hea-
ring screening: summary of evidence. JAMA.
2001;286:2000-10.

Considera que no existen pruebas definitivas de
los beneficios de la intervencidn muy precoz (antes

Delgado Dominguez JJ, y cols. Deteccion precoz de la hipoacusia infantil

de los seis meses). Admite que los cribados univer-
sales neonatales conducen a una identificacion y
tratamiento precoces de los lactantes con pérdida
auditiva. Sin embargo, la evidencia revisada no
permite concluir que el tratamiento precoz resulta-
do del cribado conduzca a una mejoria clinicamen-
te significativa en el habla y lenguaje de los tres
afios en adelante debido a las limitaciones del dise-
fio de los estudios existentes.

- U.S. Preventive Services Task Force. Recom-
mendations and Rationale Newborn Hearing Scre-
ening. 2001.

El USPTF ha optado por revisar los capitulos de
sus reconocidas recomendaciones sobre activida-
des preventivas del afio 1996 por apartados en lu-
gar de manera global. El capitulo de cribado auditi-
vo neonatal ha sido revisado y publicado, entre
otros, en la direccion Web sefialada, donde se en-
cuentra a texto completo.

En realidad, las recomendaciones se basan en el
articulo anteriormente comentado: las pruebas
existentes no permiten pronunciarse ni a favor ni
en contra del cribado universal de los recién naci-
dos durante la hospitalizacién postparto.

Reconoce que la identificacion y la interven-
cién tempranas pueden mejorar la calidad de vi-
da del lactante y su familia durante el primer afio
de vida y prevenir lamentaciones por parte de la
familia acerca del retraso en el diagnéstico de la
pérdida auditiva, pero concluye que no existen
evidencias concluyentes que apunten en esa di-
reccion. No puede determinar de los estudios
existentes si estos beneficios potenciales com-
pensan los posibles dafios debidos a los test fal-
samente positivos que experimentaran muchos
lactantes de bajo riesgo como consecuencia del
cribado universal tanto a nifios de bajo como de
alto riesgo.
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