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INTRODUCCION

El oido es un dorgano sensorial encargado, por una parte, de hacer perceptibles los

estimulos sonoros fisicos y, por otra, participar en el mantenimiento del equilibrio y el control

postural®. Funcionalmente es mucho mas complejo que otros 6rganos sensoriales del cuerpo

humano® y anatdmicamente se divide en tres partes: oido externo, medio e interno.

1.1.

FISIOLOGIA DE LA AUDICION1-3,

Figura 1. El oido externo transforma las ondas esféricas en planas.
(Fuente: 1. Gil-Carcedo E, Vallejo LA, Gil-Carcedo LM. Otologia. 32
edicion. Ed. Panamericana; 2011).

Las ondas sonoras son captadas por
el pabellén auricular que, gracias a su
disposicion, contribuye a la localizacion de la
procedencia del sonido. Esto se produce
tanto en un plano horizontal, al estar
colocado cada uno a ambos lados de Ia
cabeza (lo que hace que el sonido llegue con
una diferencia temporal y de fase); como en

el plano vertical, gracias a los repliegues del

pabelldn y, en particular, a la concha.

Estas ondas sonoras son conducidas por el conducto auditivo externo (CAE) hacia la

membrana timpanica que, ademas, transforma dichas ondas esféricas en planas y refuerza la

resonancia de las frecuencias préximas a 3, 9 y 15 kilohercios (kHz) (Figura 1).

La membrana timpdnica entra en movimiento

desplazada por la vibracion de las moléculas del aire
contenido en el CAE. Al vibrar traspasa su movimiento a
la cadena osicular (martillo, yunque, estribo). Este tltimo
transmite la vibraciéon al oido interno a través de la
ventana oval. Para que la energia sonora pueda pasar de
un medio aéreo (oido medio) a un medio liquido (oido
existan sistemas de

interno) es necesario que

emparejamiento o compensaciéon de las distintas

impedancias, como es la diferencia de area entre la

Figura 2. Conversidon de impendancias.

(Fuente: Oliver F. Adunka, Craig A. Buchman.
Otology, Neurotology and Lateral Skull Base
Surgery. An illustrated handbook. Thieme. 2010).

membrana timpanica y la ventana oval con una relacion de 16:1 y por una relacién de palanca

de la cadena osicular (Figura 2). Los sonidos intensos provocan una contraccion de los
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musculos del oido medio (musculo del martillo y del estribo), lo que fija el sistema timpano-
osicular, aumentando su impedancia y por tanto dificultando su capacidad de transmitir
sonido; lo que se puede interpretar como un mecanismo de acomodacién y proteccion del
oido interno. Por otra parte, para que el sistema timpano-osicular vibre con libertad en la caja
timpanica, la presion en ésta tiene que ser igual a la atmosférica, funcion que es llevada a cabo

por la trompa de Eustaquio.

Los movimientos del estribo producen una onda liquida en la perilinfa de la rampa
vestibular de la cdclea del oido interno y desde ésta se transmite a la rampa media o conducto
coclear, lo que pone en vibraciéon la membrana basilar. La ondulacién de dicha membrana
“viaja” desde la ventana oval hacia el helicotrema y se considera que sélo su punto de

amplitud maxima estimula el 6rgano de Corti.

Con la vibracion de la membrana

basilar, el érgano de Corti, que asienta sobre

ella, se ve desplazado sucesivamente arriba y

Esierec Linionis

abajo. Con estos movimientos se estimulan los

cilios de las células ciliadas externas, ancladas
en la membrana tectoria. Ademas, los
movimientos del érgano de Corti con relacion a
la  membrana tectoria provocan una
deformacién del espacio subtectorial
originando microcorrientes de endolinfa en la
superficie del érgano de Corti, que son las que
ocasionarian el movimiento de los cilios de las

células ciliadas internas desencadenando la

despolarizacion de la célula. Asi se origina el

Figura 3. Movimiento en el receptor auditivo cuando llega la

fendmeno bioeléctrico (bioacustico)' ya que onda de presion a la membrana basilar. 1: en reposo. 2:
activacion de células ciliadas externas. 3: contraccién de las
son realmente las células ciliadas internas las células ciliadas externas y activacion de las internas. CC: célula
ciliada. CCl: célula ciliada interna. CCE: célula ciliada externa. MT:

. . ., membrana timpanica. TC: tunel de Corti.
€énca rgadas de conducir la informacién sonora (Fuente: Sudrez C et al. Tratado de Otorrinolaringologia y Cirugia

de Cabeza y Cuello. Tomo Il. Ed Médica Panamericana. 2007)
que ha llegado a la cdclea hasta la primera

neurona del nervio coclear (Figura 3).

Para que el oido interno pueda generar un potencial de accién, es preciso que exista
una diferencia de potencial entre la endolinfa y perilinfa. Es la estria vascularis la que mantiene

el nivel electrolitico de la endolinfa al suministrar y aclarar iones en la rampa media,



INTRODUCCION
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Figura 4. A: Flujo idnico de la cdclea. B: Flujo iénico en la Figura 5. Transduccidon mecanoeléctrica en las células ciliadas
estria vascularis. y primera sinapsis.

(Fuente: Wangemann P. K+ cicling and the endococ hlear (Fuente: Oliver F. Adunka, Craig A. Buchman. Otology,

potential. Hear Res. Elsevier. 2002; 165: 1-9). Neurotology and Lateral Skull Base Surgery. An illustrated
handbook. Thieme. 2010).

manteniendo su potencial, que es de +80 mV. La perilinfa intercambia iones con la endolinfa

por permeabilidad de la membrana de Reissner.

Posteriormente se lleva a cabo la transduccidn (transformacién de la energia mecanica
gue actua sobre los cilios de las células ciliadas internas y externas en energia bioeléctrica). La
membrana de las células ciliadas, al recibir el estimulo mecénico producido por el movimiento
de los cilios, varia su permeabilidad al paso de iones aumentado la difusion de K+ al interior
celular, produciéndose una despolarizacion que llega a la base de la célula (Figura 4). En esta
base existen unos canales voltaje-dependientes para el calcio; durante la despolarizacidn estos
canales se abren entrando calcio en la célula, lo que hace que las vesiculas presinapticas se
fusionen con la membrana celular para después abrirse al exterior liberando su contenido
(glutamato) en el espacio sindptico, donde va a ser captado por las dendritas de las neuronas
aferentes (fibras nerviosas), originandose un potencial de accién en la fibra nerviosa. Por este
sistema, las células ciliadas transforman la energia mecdénica que actua sobres sus cilios en
energia bioeléctrica que tras la transmisidn sinaptica, induce la aparicidon de un potencial de

accion en el nervio coclear (Figura 5).

> VIA AUDITIVA O COCLEAR. Las primeras neuronas de la via coclear asientan en el

ganglio espiral de Corti. Sus prolongaciones centrales se reinen formando un tronco nervioso
qgue forma la raiz coclear del VIII par craneal. Las segundas neuronas de la via estan colocadas
en unos nucleos bulboprotuberanciales denominados nucleos cocleares ventral y dorsal. De las
fibras que parten del nucleo coclear ventral, la mayoria de ellas se dirigen al complejo olivar

superior, aunque otras siguen directamente su trayecto por el lemnisco lateral (cinta de Reil).
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Las fibras que parten del nucleo coclear dorsal, y que forman la estria acustica dorsal, son

todas cruzadas y se dirigen al nucleo dorsal del lemnisco lateral y al tubérculo cuadrigémino

inferior (coliculo inferior). Todas las

lemnisco lateral o cinta de Reil

caminan con destino al tubérculo

cuadrigémino inferior (coliculo

inferior). Las Ultimas neuronas

(terceras) estan localizadas en el
nucleo geniculado medial del tdlamo.
Los axones de las neuronas de este
nucleo forman la radiacién acustica de
Pfeiffer, que se va a dirigir al labio
inferior de la cisura horizontal de
Silvio, lugar que ocupan los centros
analizadores corticales del sonido en
las areas 21, 22, 41 y 42 de Brodman,
situadas en el l6bulo temporal (Figura

6).

Audition
Wemicke's

Figura 7. Corteza auditiva primaria (41) y secundaria
(42 + 22) con el area de reconocimiento de voz de
Wernicke.

(Fuente: Oliver F. Adunka, Craig A. Buchman. Otology,
Neurotology and Lateral Skull Base Surgery. An
illustrated handbook. Thieme. 2010).

fibras que ascienden por el gran fasciculo llamado

Figura 6. Representacién esquematica de la via auditiva mostrando las
principales estaciones de su recorrido y la localizacién de los cuerpos de cada
una de las tres neuronas. CA: Corteza Auditiva.

(Fuente: Sudrez C et al. Tratado de Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y
Cuello. Tomo II. Ed Médica Panamericana. 2007).

El drea 41 es el centro auditivo primario; los
estimulos sonoros se proyectan sobre esta area con
organizacién tonotdpica. Las areas 42 y 22, constituyen
la corteza auditiva secundaria o de asociacién. En area
42 cumple funciones automaticas de atencién auditiva
y realiza principalmente misiones de percepcién que
permiten pasar de la simple discriminacién de los
sonidos a la identificacion de las palabras. El drea 22 es
el centro de la gnosia auditiva o area de Wernicke,
donde se produce el reconocimiento de lo que se oye
dotando a los sonidos de un contenido semantico

(Figura 7).
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1.2. AUDICION Y DESARROLLO DEL LENGUAJE.

El proceso de adquisicion del lenguaje en el nifio es un proceso progresivo e
ininterrumpido, en el que influye la maduracién de los sistemas neurosensorial y motor, y que

a su vez, tiene una gran repercusion sobre el desarrollo cognitivo, afectivo y social del nifio”.

El elemento precursor para el desarrollo del lenguaje es el entorno sonoro al que esté
expuesto, el cual responde a una variedad de estimulos auditivos, dependiendo del nivel de
excitacion, la tasa de repeticion y el caracter de dichos estimulos’. Las primeras reacciones
conductuales ante los sonidos se ven en los primeros meses de vida, como pueden ser cambios
en el ritmo de succién del bebé® o cesando el llanto ante estimulos verbales del entorno’. La
distincidn entre las distintas entonaciones del adulto se produce a partir de la 6-7 semanas de
vida. Posteriormente se inicia la comunicacién social respondiendo a estimulos verbales con
una sonrisa y aparecen las primeras vocalizaciones (sonidos vocalicos, suspiros, gritos) durante

los cuatro primeros meses de vida, seguidas de vocalizaciones arcaicas (secuencias fonicas)®.

Paulatinamente, a partir de los 3 meses de edad, aparece un balbuceo rudimentario y
el nifio comienza a prolongar la duracion, nimero y rango frecuencial de las vocalizaciones, asi
como modifica ritmos y produce inflexiones en la voz. Todo esto estd directamente
relacionado con el esfuerzo social que rodea al nifio’. Ademas los bebés aprenden a centrar su
atenciéon en los objetos de su entorno y dominar las habilidades de participacion conjunta,

tales como responder y dirigir la mirada a los objetos®.

A partir de los 5 meses comienza el balbuceo candnico, constituido por emisiones de
naturaleza sildbica. Progresivamente, el nifio va reduplicando dichas silabas idénticas y mas
tarde, las va encadenando. En lo referente a las consonantes se comienza por las oclusivas
sordas /p, t, k/ y posteriormente las oclusivas sonoras /b, d, g/*'. También comienza a realizar

intercambio de objetos con un interlocutor social®.

A continuacién, hacia los 9 meses de edad, comienza la etapa del balbuceo mixto, en
la se encadenan silabas candnicas, formando elementos significativos y silabas no

reconocibles™.

A partir de los 12-15 meses de edad las palabras, constituidas por dos silabas idénticas,
adquieren significacion y su funcién es designar. Entre los 16-18 meses de edad incrementa su
vocabulario en 50 palabras y es a partir de este momento cuando es capaz de iniciar la

combinacion de 2 palabras. Ademas, a partir de los 18 meses de edad, los nifios comienzan a
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dominar el lenguaje, hay una importante transicion hacia el uso de simbolos en el juego, lo que
permite que el nifio y los padres puedan comunicarse sobre temas que no estan presentes™®.
Hacia los 20 meses de edad su vocabulario posee aproximadamente 100 palabras; a los 24
meses, 300 palabras; y a los 3 afios cerca de 1.000 palabras®™. En torno a la edad comprendida
entre los 3y 6 afios, va a comenzar a usar la estructura morfosintactica basica de sujeto, verbo
y complemento dando sentido a la frase y es capaz de hacer su habla inteligible.
Posteriormente su proceso de adquisicion del lenguaje debe continuar profundizando en las

diferentes areas lingiisticas”.

Northern y Downs establecen unos hitos en el desarrollo del lenguaje, que deben
cumplirse cuando el nifio globalmente presenta una evolucién normal en cuanto a la audicion

y el lenguaje (Tabla 1).

Se sobresalta ante los ruidos fuertes.
DEL
NACIMIENTO Se despierta ante sonidos.
A LOS 3 MESES . . .
Reflejo de parpadeo o mayor apertura de los ojos ante los ruidos.
Se tranquiliza con la voz de la madre.
DE3 A4 . . .
MESES Deja de jugar, escucha los nuevos sonidos.
Busca la fuente de sonidos nuevos que no estdn a la vista.
Disfruta con los juguetes musicales.
PRCICIa Arrullay gorjea con inflexiones
MESES Vi '
Dice “mama”.
Responde a su nombre y al “no”.
DE12 A 15 Cumple pedidos simples.
MESES Cuenta con un vocabulario expresivo de 3 a 5 palabras.
Imita algunos sonidos.
Conoce las partes del cuerpo.
DE 18 A 24 Cuenta con un vocabulario expresivo minimo de 20 a 50 palabras.
MESES Utiliza frases de 2 palabras.
Un 50% del habla es inteligible para los extrafios.
Cuenta con un vocabulario expresivo minimo de 500 palabras.
A LOS 36 Utiliza oraciones de 4 a 5 palabras.
MESES Un 80% del habla es inteligible para los extrafios.
Comprende algunos verbos.

Tabla 1. Hitos del desarrollo del lenguaje.
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1.3.

CLASIFICACION DE LA HIPOACUSIA15-17,

La hipoacusia se puede clasificar en funcion de diversos aspectos (Tabla 2):

MOMENTO DE ADQUISICION

Prelocutiva

Perilocutiva

Postlocutiva

EDAD DE ADQUISICION

Congénita

Progresiva o de aparicion tardia

LOCALIZACION DE LA LESION

Conduccidn o transmision

Percepcion o neurosensorial

Mixta

GRADO O INTENSIDAD

Leve

Moderada

Severa

Profunda

Tabla 2: Clasificacion de la hipoacusia.

Segun el momento de adquisicion. Los tipos de sordera se agrupan en:

e Hipoacusia prelocutiva: la pérdida auditiva esta presente antes de que se haya

desarrollado el lenguaje.

e Hipoacusia perilocutiva: en el periodo de aprendizaje del lenguaje

® Hipoacusia postlocutiva: la pérdida auditiva aparece cuando ya existe lenguaje.
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Segun la edad de adquisicién.

e Hipoacusia congénita: déficit auditivo presente en el nacimiento y, por tanto,

detectable por medio de pruebas de cribado auditivo.

e Hipoacusia progresiva o de aparicion tardia: déficit auditivo que aparece después

del nacimiento y, por tanto, no detectable con las pruebas de cribado auditivo.

Segun la localizacién de la lesién. Las pérdidas auditivas pueden ser:

e De conduccion o de transmisién: presentan alteraciones en la transmision del
sonido a través del oido externo y medio. El sonido no llega a estimular con
suficiente intensidad las células sensoriales del 6rgano de Corti. Suele deberse a
lesiones localizadas en oido externo (malformaciones con atresia de conducto)
y/o en oido medio (malformaciones con ausencia total o parcial de la cadena

osicular, otitis, procesos con ocupacion de caja timpanica...).

e De percepcion o neurosensoriales: son debidas a lesiones en el oido interno o en
la via nerviosa auditiva. En esta denominacién se incluyen las hipoacusias
cocleares o sensoriales y las retrococleares o neurales. En las cocleares, la lesion
se localiza en las células sensoriales del d6rgano de Corti, donde la energia
mecdnica del sonido se transforma en energia eléctrica. En las retrococleares, la
lesidn se localiza en la via nerviosa que conduce el impulso eléctrico, bien a nivel
periférico (nervio coclear) o central (tronco cerebral y centros superiores hasta la
corteza cerebral). La hipoacusia neurosensorial infantil se localiza, generalmente,
a nivel de las células ciliadas y se debe a una degeneracidn o agenesia celular. Las
principales causas de estas alteraciones son la genética, la toxica o la infecciosa.
En pocas ocasiones la hipoacusia neurosensorial puede acompafiarse de un

componente retrococlear o ser primitivamente neural.

e Mixtas: es aquella en la que se asocia una hipoacusia de transmision y una de
percepcién, origindndose por varias lesiones coexistentes que afectan al mismo

tiempo al oido medio y a la cdclea, las vias y los centros.
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— Segun el grado o intensidad de la hipoacusia. Dependiendo del grado de pérdida,

segun la Clasificacién de “El Bureau International d’Audiophonologie” (BIAP) (Figura 8).

e Normal: umbral auditivo medio

500 1000 2000 400(

entre 0-20 dB.

Marmal

Leve

e [leves: umbral auditivo medio

Moderada

entre 21y 40 dB.
bevera

e Moderadas: umbral auditivo |00}

Frofurda

medio entre 41y 70 dB. 120

Figura 8. Grado de hipoacusia.
(Fuente: Programa de deteccion precoz y atencicn integral de la

e Severas: umbral auditivo medio Hipoacusia Infantil de Castilla y Ledn. Junta de Castilla y Ledn.
2004).

entre 71y 90 dB.

e Profundas: umbral auditivo medio entre 91y 110 dB.

1.4. CONSECUENCIAS DE LA HIPOACUSIA EN LA INFANCIA.

1.4.1. DESARROLLO Y NEUROPLASTICIDAD CEREBRAL.

El desarrollo del cerebro para conseguir una maduracion normal depende de multiples

entradas sensoriales'® y del momento en el que se producen dichas entradas®’.

El desarrollo de la corteza auditiva es altamente plastico. Dicha neuroplasticidad
(capacidad de los grupos neuronales para ajustar su funcién basandose en las entradas) esta
presente a lo largo de la vida del ser humano. El potencial para la neuroplasticidad parece ser
mayor en el nivel de la corteza cerebral, siendo su desarrollo mas dependiente de las entradas

182022 Fpy el nivel cortical, varios sistemas

ambientales que de los mecanismos innatos
sensoriales y cognitivos interactlan y ajustan las propiedades funcionales basadas en la
experiencia y el aprendizaje. La neuroplasticidad cortical humana es mayor durante los
primeros afios de vida. Durante este periodo de desarrollo, las neuronas corticales se
desarrollan de forma importante, creando un marco sobre el cual varios sistemas corticales
construyen y comienzan a madurar. Por lo tanto, la entrada a la corteza, proporcionada por la
experiencia y el medio ambiente, es clave durante el desarrollo temprano cuando la

23-25

neuroplasticidad estd en sus niveles maximos™ . Dichos niveles se producen debido a los

cambios fisiolégicos del desarrollo. Las neuronas a nivel de la corteza proliferan rapidamente
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en los primeros 3,5 afios de vida, en areas que

incluyen cortezas visuales, auditivas y
prefrontales®®. Este crecimiento da como resultado
una gran cantidad de sinapsis neuronales. Durante
este tiempo también tiene lugar la mielinizacion
rapida de los axones. En el primer afio de vida, la
corteza presenta sus seis capas neuronales”.
Después de los 4 afios de edad, aproximadamente,
las neuronas corticales en la corteza visual, auditiva
y prefrontal experimentan una “fase de poda
sindptica”, durante la cual las neuronas externas y
sus sinapsis son eliminadas del sistema sensorial
respectivo si no son necesarias funcionalmente®?%,
Los mecanismos que impulsan dicha “poda” y el
refinamiento de los circuitos neuronales corticales
todavia estan en discusion. Sin embargo, se han
identificado varios componentes del proceso. Por

ejemplo, ya en 1947, se introdujo el principio de la

Figura 9. Entrega in vivo de microesferas neurotrofiladas.
A. Se muestra una seccion tangencial del area 17 de la
corteza de hurén que contiene una inyeccion de
microesferas rojas recubiertas con neurotrofina-4 (que
aparecen amarillas en esta doble exposicion) y una de

microesferas de control verdes.
B. Grupos de neuronas marcadas retrogradamente se
extienden a través del nucleo geniculado lateral (NGL)
después de tales inyecciones en V1 (el limite entre las
laminas A y Al del NG se indica mediante la linea
punteada). Las regiones adyacentes de las células
marcadas con rojo y verde se proyectaron a sitios de
inyeccion adyacentes en la corteza visual y generalmente
contenian numeros similares de neuronas marcadas

“actividad coincidente”. Es decir, los circuitos  retrogradamente. Las células con etiqueta roja parecen

predominar en esta seccidn horizontal particular, ya que

neuronales que muestran tanto los niveles pasa por el centro de un grupo de células y el margen del
otro.

. L. (Fuente: Riddle DR, Katz LC, Lo DC. Focal delivery of

requerldos como los patrones de actividad neurotrophins into the central nervous system using

fluorescent latex microspheres. Biotechniques. 1997;

sincronizada (es decir, neuronas que se activan  23/5:928-934)

juntas) se estabilizan a lo largo del desarrollo, mientras que el cerebro elimina a aquellos con

niveles insuficientes o patrones anormales de actividad sincronizada®*

. Los hallazgos mas
recientes han apoyado estas nociones y las han ampliado. Por ejemplo, parece que las
neurotrofinas, unas proteinas encontradas tanto en el sistema nervioso periférico como en el
sistema nervioso central, son utiles en la pIasticidad31. Es decir, estos factores moleculares
dependientes de la actividad pueden ser responsables, en gran medida, tanto de los cambios
moleculares dentro de las neuronas (es decir, la modulacién de los niveles de excitabilidad de
la membrana) como de la morfologia y conectividad neuronal, tales como ramificacién axonal,
modificacion dendritica y mediacién del nimero de sinapsis. También parece que hay una
cantidad limitada de neurotrofinas disponibles en la corteza, especialmente en la capa 4, la
capa objetivo de las proyecciones talamocorticales® (Figura 9). La actividad coincidente parece
alterar la funcidn y la estructura de las neuronas conectadas, al menos en parte, provocando la

liberacion de neurotrofinas restringidas. Estas restricciones establecen una verdadera
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competencia entre las neuronas para el establecimiento y el mantenimiento de la actividad
dependiente de neurotrofina y las conexiones mediadas. Inicialmente se pensd que la
actividad excitatoria (es decir, la potenciacion a largo plazo y la depresidn) era el principal
mediador del desarrollo y la plasticidad, ahora parece que la actividad inhibitoria en el sistema
nervioso central puede estar presente en la apertura y cierre de periodos criticos de tiempo
durante los cuales el cerebro es mas plastico. Existe fuerte evidencia de que la experiencia
sensorial inicia sistematicamente la actividad inhibitoria en la corteza®. Las variaciones en los
niveles de actividad inhibidora parecen marcar el comienzo y el final de los periodos

criticos>**°.

En conjunto, parece que un equilibrio adecuado de la actividad excitatoria e
inhibitoria es requisito para la maduracidn cortical tipica, especialmente en términos de la
regulacion del periodo critico. Esto se ha demostrado especificamente en el caso de la corteza

auditiva®®?®*’,

Mientras que los circuitos dependientes de la actividad constituyen un foco
importante de la maduracidn cortical, tanto los factores intrinsecos como los extrinsecos
impulsan el desarrollo cortical. Los factores intrinsecos incluyen codificacion genética,
maduracién especifica a regiones designadas de la corteza y patrones de desarrollo cortical
especificos que se producen sin influencia externa. Los factores extrinsecos incluyen la entrada
molecular que surge de las vias aferentes y de la entrada externa a la corteza procedente del
medio ambiente®®. Los niveles mas bajos de desarrollo central tienden a ser impulsados
intrinsecamente. Por ejemplo, existen datos en animales que han demostrado que las
entradas auditivas basicas en la corteza auditiva estan presentes en los gatos con sordera

2122 Este desarrollo es claramente intrinseco, ya que el desarrollo auditivo central

congénita
primario no depende de una buena estimulacién auditiva. Se ha identificado en animales una
maduracién similar para las vias visuales centrales®. La mera existencia de vias
intrinsecamente desarrolladas no garantiza la funcion normal o la transmisién de la
informacién sensorial en la privacion auditiva; incluso si la estimulacidon, como la entrada
auditiva, se introduce mas tarde®. Esta discrepancia es probablemente debida a la importancia
de los factores extrinsecos en el desarrollo cortical. Existe un estudio en el que se demostro la
importancia de la estimulacién extrinseca’®. Sus investigadores cambiaron el patrén de
estimulacion de la corteza auditiva, sin cambiar la anatomia de las proyecciones
talamocorticales, insertando quirdrgicamente entradas o sefales visuales en las areas
auditivas taldmicas en animales. Los resultados de este estudio revelaron que la corteza

auditiva comenzd a mostrar similitudes con la corteza visual (es decir, en su estructura y

funcién). Por lo tanto, parece que el patron, ademads de la presencia de la estimulacién
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extrinseca, es un factor clave en el desarrollo cortical. Se ha demostrado que la entrada
auditiva impulsa el desarrollo de conexiones corticales de nivel inferior y superior. Por
ejemplo, se ha observado tanto una actividad reducida como una actividad retardada en capas
corticales superficiales en gatos adultos con sordera congénita estimulados a través de
implantes cocleares. Ademas, esta presente una menor activacién en las capas corticales
profundas debido a la falta de maduracion en las proyecciones de arriba hacia abajo de las

capas superficiales>*. A

si, aunque los factores intrinsecos contribuyen al desarrollo
anatomico de las vias auditivas centrales, la ausencia de estimulacién auditiva se refleja en la

falta de maduracion de las capas corticales™.

De las investigaciones realizadas en seres humanos y animales, se puede ver que la
neuroplasticidad florece en los primeros afios de vida, disminuyendo a partir de entonces.
Parece que los factores intrinsecos establecen el marco cortical sobre el cual los factores
extrinsecos determinan el desarrollo posterior, como la formacién y el fortalecimiento de las

40,41

sinapsis™"". Si la entrada auditiva extrinseca no llega a la corteza auditiva durante los niveles

Optimos de plasticidad, los déficits se observan con la introduccién de la estimulacion

auditiva®*™**

. Estas afirmaciones se basan en estudios a gran escala de la maduracién auditiva
cortical tanto en animales con sordera congénita como en nifios con implantes cocleares en
diversas edades. Por ejemplo, existe un estudio en el que se describen varias diferencias en el
desarrollo cortical entre gatos con sordera congénita y otro grupo control. Un ejemplo de estas
diferencias es la generacidn de sinapsis funcionales en la corteza cerebral auditiva de los gatos
con sordera congénita con retraso, en comparacion con los gatos jévenes del grupo control,
incluso después de la introduccion de la audicion a través de un implante coclear. Por lo tanto,
aunque las neuronas corticales pueden haber estado en su lugar, no se formaron conexiones
importantes de manera normal en los gatos con sordera congénita. Este déficit sinaptico
destaca una de las consecuencias de la privacidn sensorial y la importancia de la estimulacion

extrinseca para el desarrollo cortical™®*.

La evidencia de que la insuficiente estimulacién de la corteza durante periodos
Optimos de plasticidad puede causar anormalidades, también se ha demostrado en seres
humanos. Debido a que la onda P1 del potencial evocado auditivo cortical (PEAC) (pico positivo
gue ocurre en torno a 50 milisegundos post-estimulo) es un biomarcador de la maduracion
cortical auditiva, la medicion de esta respuesta electrofisioldgica proporciona un medio no
invasivo de evaluacidon directa del estado de desarrollo de la corteza auditiva en los

46,47

pacientes (Figura 9). Este P1 se genera en la corteza auditiva primaria y los cortex auditivos
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secundarios, que surgen de las conexiones talamo-corticales y crtico-corticales*®*°. El PEAC
humano contiene varios componentes de pico que evolucionan a lo largo de toda la vida,
proporcionando informacién indicativa de varias etapas de la maduracién auditiva cortical*®*’.

Por ejemplo, en los nifios con audicion

Normally developing . .
P1 normal menores de 7 afios, el pico P1

disminuye exponencialmente en los
valores de latencia, ya que el sistema

Deprivation-related auditivo central forma circuitos cortico-

negativity

:[4“\[

corticales eficientes y como desarrollo

Del d .
B neuronal normal aumenta la velocidad

:[.spv de procesamiento de la informacién

51,52

auditiva®*. Debido a la disminucién de

Folyphash scrliciagy la latencia de P1 con el aumento de la

F

-100 0

edad, la medicion de este componente

puede proporcionar informacién valiosa

100 200 300 400 500 600

Time (ms)

sobre el desarrollo auditivo central en

Figura 9. Patrones en la forma de onda PEAC que son predictivos de nifios con perdida auditiva, inClUyendO
anormalidades en la maduracién auditiva central. La forma de onda del PEAC

obtenida del nifio con audicién normal muestra una positividad inicial

robusta que representa el componente P1 (trazo superior). Las ondas PEAC
de nifios con hipoacusia de severa a profunda estan dominadas por una gran
negatividad inicial (la segunda desde el trazo superior). Esta "negatividad de
privacion" es el sello distintivo de una via auditiva central plastica no
estimulada o poco estimulada.
Para los nifios que tienen un grado menos severo de discapacidad auditiva, y
en quienes las vias auditivas se han estimulado en cierta medida, pero no de
manera 6ptima, la forma de onda estd dominada por una respuesta P1, con
una latencia retardada relativa a la normal (tercera traza desde la parte
superior).

Las formas de onda polifasicas (trazo inferior) a menudo se obtienen en
nifios sordos mayores y en algunos oidos no implantados de nifios mayores
implantados unilateralmente. Creemos que la morfologia polifasica es
caracteristica de un sistema auditivo central que se ha desarrollado
anormalmente y / o reorganizado debido a la privacién.

(Fuente: A. Sharma et al. Cortical development, plasticity and re-organization
in children with cochlear implants. Journal of Communication Disorders 42.
2009;272-279)

estimulacién)®®*?’

indicativos del desarrollo del procesamiento auditivo a nivel superior

candidatos y receptores de implantes

cocleares®®™

. Entre las edades de 7y 11
afos, el componente N1 (pico negativo
que se produce alrededor de 100
milisegundos post-estimulo) comienza a
aparecer con fiabilidad, separando los
componentes pico P1 y P2 (P2 es un
pico positivo que aparece en torno a

200 milisegundos después de |la

. Por tanto, estos componentes de varios generadores corticales pueden ser

%638 Los componentes de

pico de P2 y N2 de la respuesta de PEAC no son tan bien conocidos en términos de sitio
generador o como correlatos neurofisioldgicos del procesamiento del lenguaje, aunque se esta
investigando la neurofisiologia subyacente de estos componentes en relacidn con el habla y el

lenguaje®®®™.

Por tanto, utilizando el P1 del PEAC, Sharma y sus colaboradores®?***>%2% han

demostrado un periodo sensible, o periodo de tiempo de neuroplasticidad éptima, durante el
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cual el sonido al ser introducido en la corteza auditiva promueve un desarrollo normal,
apropiado para la edad. Debe observarse que el término «periodo sensible» difiere
significativamente del «periodo critico», en el que un periodo critico de neuroplasticidad
denota un corte repentino después del cual un sistema neural es incapaz de adaptarse. En
otras palabras, la neuroplasticidad esta ausente fuera del periodo critico y, por el contrario,
alcanza su maximo desarrollo durante un periodo sensible, con niveles reducidos de

plasticidad aun presentes a medida que el

periodo termina®®®’. En un estudio de 245 350 Sguos Implaniin
1 = 3.5 years
nifios con sordera congénita, se demostrd 30 i BB o
1 = T ymars
que la latencia de la respuesta del £ S
1l
. N = | TR
biomarcador P1 del PEAC disminuye dentro E wat Y Y.
— - . 15:,_'l| e @ = Cha a
de los limites normales en nifios que reciben |z T N ad
4% ,.—-h__}_..__-_ ok
un implante coclear en los 3,5 primeros afios 100 \\xh wF xom
de vida, mientras que los nifios implantados 1 i
después de la edad de 7 afios demuestran =TT T 7T &t % & & & 3" &n
] 2 4 B B i 12 4 18 8 338
Age [years)
respuestas anormales del P1. Estas

Figura 10. Latencias de P1 en funcién de la edad cronoldgica de los
respuestas anormales persisten incluso nifios con implantes cocleares. Las lineas continuas son los limites
de confianza del 95% para nifios con audiciéon normal. Circulos:
latencias de P1 para los nifios implantados antes de la edad de 3,5
afios (grupo implantado temprano). Cruces: latencias de P1 para los
. . nifios implantados entre la edad de 3,5 afios y 6,5 afios (grupo con
de |mp|antes cocleares. Los ninos implante medio). Tridngulos: latencias de P1 para los nifios

implantados después de los 7 afios (grupo con implante tardio).

implantados entre las edades de 3.5 y 7 afnos (Fuente. Sharma A, Dorman MF, Spahr AJ. A sensitive period for the
! development of the central auditory system in children with

después de afos de experiencia con el uso

. ape cochlear implants: implications for age of implantation. Ear Hear.
muestran un desarrollo cortical auditivo 55, 535).532-539).

mixto, con algunos nifios que demuestran

respuestas P1 en el PEAC dentro de los limites normales y otros que nunca alcanzan el estado
normal de madurez auditiva central*®***° (Figura 10). Estos hallazgos son consistentes con los
estudios de imagen de tomografia de emisidon de positrones (PET) realizados antes y después
de la implantacién en nifios, asi como los estudios intracorticales en gatos con sordera

21,36,39,4568,69.7072 " pgi 3 los 3,5 afios de edad se ha descrito como el término del

congénita
periodo sensible para la implantacion coclear en niflos con sordera congénita;
aproximadamente el mismo periodo de tiempo durante el cual se observan incrementos
exponenciales en la densidad sindptica y luego disminuyen®. Después de los 7 afios de edad, la
neuroplasticidad en el sistema auditivo central se reduce significativamente, lo que resulta en
una incapacidad de la corteza auditiva para procesar la informacion auditiva de forma normal
si el sonido se introduce en este momento®. Ademds, los estudios que describen los

resultados del desarrollo de las habilidades del habla y el lenguaje en nifios implantados en

varias edades indican resultados significativamente mejores con una edad de implantacién
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més temprana’®, especialmente para el desarrollo del lenguaje oral hablado’. Claramente, es
crucial para determinar la candidatura para la implantacion coclear de una manera oportuna,
debido a la existencia de un periodo sensible de neuroplasticidad en la corteza auditiva y el

desarrollo resultante del habla y el lenguaje™.

Por tanto, el analisis de los componentes del PEAC permite observar el estado y la
organizacién de la corteza como resultado de la intervencion apropiada que se proporciona
dentro o fuera del periodo sensible. Por ejemplo, si la privacidn auditiva no se resuelve dentro
del periodo sensible, los estudios en animales sugieren que puede producirse un
"desacoplamiento” cortical. El desacoplamiento se produce cuando las uniones cértico-
corticales entre las cortezas auditivas primaria y secundaria no se desarrollan adecuadamente
debido a la falta de entrada auditiva. La falta de estas conexiones da lugar a un
desacoplamiento de la corteza auditiva de orden superior de la corteza auditiva primaria,
prohibiendo la entrada modulada de una a otra, necesaria para el desarrollo del habla y del

|'#2245 Ademads, en los seres humanos, la ausencia del componente N1 (que refleja

lenguaje ora
la actividad de los bucles cortico-corticales entre la corteza auditiva de orden superior y la
corteza auditiva primaria) en los niflos implantados tardiamente sugiere que puede producirse

algtin grado de desacoplamiento parcial o completo a largo plazo™®?%°%%,

1.4.2. PLASTICIDAD CORTICAL O REORGANIZACION INTERMODAL.

Las lineas de investigacidon actuales apuntan a que existe un periodo critico para el
desarrollo de la corteza auditiva, lo que sugiere que después de este periodo y por el
desacoplamiento expuesto anteriormente el cerebro se reorganiza para adaptarse a la
informaciéon de otras modalidades sensoriales’. Como consecuencia de ello, las &reas
corticales auditivas se reasignan a otros tipos de informacion sensorial no auditiva,
disminuyendo la eficiencia del cerebro en el procesamiento de la entrada auditiva®. Esto se
conoce como plasticidad cortical intermodal o reorganizacion intermodal, en la que la corteza

172758 También estan

auditiva se recluta para el procesamiento visual o somatosensoria
documentados fendmenos similares en la literatura, en la que cuando se desarrolla una
ceguera, se produce el reclutamiento de la corteza visual para procesamiento somatosensorial

(vibrotactil) y auditivo®.

Esta reorganizacién puede ser vista como una secuencia de eventos. En primer lugar,

debido a la falta de aportacién auditiva, se produce un déficit en el desarrollo de conexiones
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moduladoras descendentes entre la corteza auditiva de orden superior y la corteza auditiva
primaria, por lo que la corteza auditiva de orden superior puede desacoplarse parcial o
totalmente de la corteza auditiva primaria y quedar disponible para el reclutamiento por otras
modalidades sensoriales?>. En segundo lugar, se puede producir el reclutamiento de dicha
corteza auditiva de orden superior por los sistemas visual y somatosensorial®®*®!. En tercer
lugar, una vez producida la reorganizacion intermodal, parece ser reencaminada a los cértex
multisensoriales para procesamiento de orden superior®. Por ultimo, las consecuencias
funcionales de esta reorganizacién aparecen como aumento en el desempefio de la modalidad
que se ha reclutado (por ejemplo, aumentos en el desempefio visual) y déficit en el
desempefio auditivo, incluyendo la integracion sensorial (por ejemplo, la fusidon auditivo-

visual)®**3

. Sin embargo, la organizacion cortical auditiva puede mantenerse si la entrada
auditiva extrinseca se introduce de manera oportuna, dando como resultado una maduracion
normal de las vias auditivas centrales y resultados 6ptimos en el rendimiento del habla y el

lenguaje, asi como en el procesamiento multisensorial®**>">%,

Se ha
. Individual Children
Cl Childran :
documentado B Corical Visual Evoked Potentas Crrlical Vil Evokad Poterials
reorganizacion cortical NH Children Cl Children

(r=41) =14} MNH Child Good Cl Avarage Cl

intermodal por la

modalidad visual en

N NWY Yo

Figura 11. A. Reorganizacion visual multimodal.
PEVC en nifios con audicién normal y nifios con IC
en respuesta a un estimulo de movimiento visual.
Se observa reclutamiento de las areas corticales. En
el caso de nifios con IC muestran un reclutamiento
adicional de la corteza temporal. B. PEVC en un
nifio con audicion normal, nifio con IC con
excelente percepcidn del habla y nifio con IC con
percepcion media registrada en respuesta a un
estimulo de movimiento visual. En el 12 y 29 casos,
muestran activacion de éreas corticales implicadas
en el procesamiento de los estimulos visuales del
movimiento, mientras que en el tercer caso
muestra reclutamiento adicional de las cortezas
temporales.

(Fuente: Hannah Glick, Anu Sharma. Cross-modal
plasticity in developmental and age-related hearing
loss: Clinical implications. Hearing Research (2016)

nifos con sordera

congénita con
implante coclear. En
un estudio realizado
recientemente, los
potenciales evocados
visuales corticales
(PEVC) se registraron
usando

electroencefalografia (EEG) de 128 canales de alta densidad en un grupo de nifios con implante
coclear y un grupo de nifios con audicién normal. Los nifios con implante coclear mostraron
amplitudes en los PEVC mayores en comparacion con el grupo de nifios con audicidon normal
en igualdad de edad, lo que sugiere una plasticidad visual intermodal aumentada. Ademas, los

generadores corticales subyacentes diferian entre los dos grupos’®** (Figura 11).
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Se ha propuesto que el reclutamiento de la corteza auditiva por vision puede estar
funcionalmente correlacionado con una mayor dependencia de senales visuales como
resultado de la privacidn auditiva. En nifios, Bergeson et al (2005) demostraron que los nifios
que recibieron de forma tardia un implante coclear presentaron niveles mas altos de
percepcién visual del habla (habilidades de lectura de los labios) y ganancias auditivo-visuales
(rendimiento de la percepcion del habla en la tarea auditivo-visual en comparacién con el
desempefio en la tarea sélo auditiva), en relacién con los nifios de implantacion temprana que
muestran puntuaciones mas elevadas de la percepcion del habla sélo desde el punto de vista
auditivo™. De hecho, parece que los receptores de implante coclear contindan mostrando
mejor percepcion del habla visual y auditivo-visual varios afios después de la implantacion®*®.
De manera similar, en un estudio realizado por Schorr et al (2007), en el que examind la
integracion audiovisual en la poblacién pediatrica, los nifios con implante coclear dependian
mas de las sefiales visuales del efecto McGurk (lo que vemos puede modificar la percepcion
auditiva de lo que estamos oyendo) comparado con los nifios con audicién normal de la misma
edad®. Dado el papel de las sefiales visuales en entornos de comunicacién dificiles, la mayor
dependencia de las sefiales visuales puede resultar en el reclutamiento de areas auditivas
corticales para el procesamiento visual y/o en el aumento de la plasticidad intramodal dentro

del sistema visual, en particular en la primera infancia cuando un nifio comienza el proceso de

aprendizaje de la lengua’®.

Mas recientemente, se ha demostrado un mayor rendimiento en las capacidades de
procesamiento visual tales como la deteccion de movimiento en seres humanos con aparicion

96,97

prelocutiva de la pérdida de audicion y una mejor localizacion y atencion visuales, que se

%103 A medida que el rendimiento visual aumenta,

han incrementado en la sordera congénita
es probable que el rendimiento auditivo sufra. Tales resultados se han observado en estudios
gue miden la integracién auditivo-visual. Los nifios implantados después de 3,5 a 4 afios de

[°+%3, Cuando la

edad muestran déficit en el rendimiento de dicha integracion auditivo-visua
informacidn visual y auditiva estan en conflicto, muchos nifios implantados tienden a confiar
en la informacién visual en comparacion con los nifios con audicidon normal, pero muestran
mayor capacidad y éxito en la mezcla de informacion auditivo-visual si se implantan a una edad

més temprana®.

También se ha documentado la reorganizacion intermodal de la corteza auditiva por el
sistema somatosensorial como consecuencia de la deficiencia auditiva, debido posiblemente a

tanto la proximidad cercana de los cértex auditivos y somatosensoriales y la superposiciéon de
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neuronas que responden a las sefiales

auditivas y somatosensoriales

subcorticales’®#7104-1%6,

como en el
caso de la sordera pediatrica. En nifios
con sordera de larga duracién, hay
evidencia que sugiere que la corteza
somatosensorial puede ser activada
en respuesta a la estimulacion
auditiva. Esto se refleja en un estudio
de Gilley et al (2008), en el que se
registraron los PEAC en un grupo de
nifios con audicion normal, un grupo
de nifos con sordera prelocutiva
implantados de forma temprana y un

de nifios con sordera

grupo

Early Implanied

Late Iy

F-Digtributed

Figura 12. Potencial evocado auditivo cortical P1 proyectado a la superficie
cortical en A) nifios con audiciéon normal, B) nifios implantados de forma
temprana y C) nifios implantados tarde. La actividad se representa como un
valor F etiquetado en la barra de color para cada grupo. La actividad de la
capa profunda en el surco temporal superior en la audicién normal y en los
nifios implantados temprano no es visible en las proyecciones superficiales,
pero se puede ver en las secciones del plano cortado de la corteza temporal
en el panel inferior de cada seccion de la figura. Las posiciones de los
electrodos para nifios con un implante derecho se reflejaron en el cuero
cabelludo para la visualizacion de fuentes contralaterales.

(Fuente: Gilley P, Sharma A, Dorman M. Cortical reorganization in children

with cochlear implants. Brain Res.2008;1239, 56-65).
prelocutiva implantados tardiamente

en respuesta a un estimulo del habla. Mientras que los nifios con audicién normal y los nifios
implantados de forma temprana en este estudio demostraron la activacién esperada de la
corteza auditiva (giro temporal superior, giro temporal inferior), el grupo de implantacion
tardia mostré una activacidn significativa del giro post-central en la corteza somatosensorial.
La activacion de cortex somatosensoriales en los nifios implantados tardiamente sugiere que
existe un procesamiento anormal de estimulos auditivos y se ha asociado con malos resultados

con la implantacién coclear® (Figura 12).

Otros estudios también demuestran que la corteza temporal puede ser reclutada para
procesamiento somatosensorial en nifos con implante coclear. En el realizado por Cardon en
2015, se registraron los potenciales evocados somatosensoriales corticales (PESC) en respuesta
a un estimulo vibrotactil de 250 Hz aplicado al dedo indice en un grupo de nifios, con edad
media en el segundo implante + 7,33 afios (DS % 4,47 afios) y un grupo de nifios con audicion

normal de la misma edad®’

. Los resultados de este estudio sugieren que las regiones del
cortex auditivo contralateral (giros temporales inferior, medio y superior) y corteza
somatosensorial (giro pre/post central) son activadas por estimulos vibrotactiles en nifios con
implante coclear, mientras que el estimulo vibrotactil sélo provoca la activacidn en la corteza
somatosensorial contralateral (giro pre/post central) en el grupo de audicién normal. Este

reclutamiento intermodal por el sistema somatosensorial se ha observado de manera similar
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86,108,109

en los adultos con sordera congénita y también se ha demostrado en personas con

ceguera y pérdida de la vision, como resultado de la privacién visual en adultos™%**2,

Ademads, hay evidencia que sugiere que la plasticidad intermodal puede estar
relacionada con los resultados del implante coclear en los nifios. Por ejemplo, en una serie de
estudios de Lee et al (2007)"? y Giraud y Lee (2007)%, los pacientes pediatricos y adultos con
implante coclear que muestran
mayores niveles de actividad
metabdlica en la corteza prefrontal
dorsolateral  demostraron  mayor
puntuacién de la percepcion del habla,

mientras que los pacientes con

imp|ante coclear que presentaban Figura 13. Andlisis de correlacidn entre las exploraciones de FDG-PET pre-
implante coclear en 22 nifios con sordera congénita (de 1 a 11 afios de edad al

momento del estudio), rendimiento del habla evaluado 3 afios después del
implante coclear (IC) (mostrar a p=0.05, sin corregir). Los nifios sordos que
tenian un metabolismo mas alto en las regiones frontoparietales dorsal antes
procesamiento visual ventral de IC tenian un mejor rendimiento del habla después de la cirugia de IC

(amarillo). Aquellos con un metabolismo mas alto en la corteza occipito-
mostraron menores puntuaciones de temporal ventral (incluyendo STS y corteza auditiva primaria derecha

(deslizamiento coronal) antes del IC tienen un menor rendimiento del habla
auditiva (azul).

dicha percepcion. Estos autores han (Fuente: Giraud A, Lee H. Predicting cochlear implant outcome from brain
organization in the deaf. Restor Neurol Neurosci 2007;25:381-390).

mayores niveles en las regiones de

sugerido una dicotomia dorsal /
ventral de las areas corticales para los buenos resultados clinicos frente a los resultados

728 (Figura 13). El estudio descrito anteriormente por Campbell y

pobres, respectivamente
Sharma (2016) mostré una correlacién negativa entre la reorganizacion intermodal visual y el
rendimiento de la percepcién del habla con el implante coclear en ruido’®. Estos estudios
sugieren que la plasticidad intermodal puede ser un predictor de los resultados conductuales

en la implantacidn coclear en nifios.

Existen otros estudios en los que también parece estar correlacionado con habilidades

7983114 pouycet et al

pobres de percepcidén del habla en adultos y nifios con implante coclear
(2006)° en su estudio presentaron estimulos de movimiento visual a adultos con audicién
normal, pacientes adultos con implantes cocleares con buena percepcion del habla y pacientes
adultos con implantes cocleares con percepcién deficiente del habla. Tras el analisis, estos
investigadores encontraron una correlaciéon entre la activacién visual de cértex temporales
(drea cortical auditiva) y las puntuaciones de la percepcién del habla. En otras palabras, los
pacientes adultos con implante coclear que demostraron una menor activacién cortical en

cortex temporales en respuesta a estimulos visuales también tendieron a mostrar un mejor

desempefio del habla que los pacientes adultos con implante coclear con mayor activacion
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cortical en cértex temporales en respuesta a estimulos visuales. Estos resultados han sido

14 que encontraron una correlacién entre la fuerza

corroborados por Buckley y Tobey (2010)
de la activacidn cortical en respuesta a los estimulos visuales en la corteza temporal derecha y
las puntuaciones de percepcién deficiente en el habla en adultos con implante coclear. De
manera similar, Giraud y Lee (2007)®* demostraron que los nifios con sordera congénita que
mostraron una activacion mayor de la normal en areas visuales en el PET mostraron malos

resultados después de la implantacion coclear.

Ademas del

Early Implanted

reclutamiento
transversal de areas
auditivas  por los
sistemas

somatosensoriales vy

visuales, existe

Figura 14. Soluciones de fuentes dipolares regionales
para el PEAC P1 en cada uno de los tres grupos. A) Los
nifios con audicidn normal revelaron dipolos
" . . " =) J simétricos bilaterales en la circunvolucién temporal
reencaminamiento transversal, B) Los primeros nifios implantados
i L i [EEUE ST rcvelaron un solo dipolo contralateral al lado de
estimulacion (representado por la flecha amarilla y la
il ctiqueta Cl, C "= contralateral," | "= ipsilateral) en la
circunvoluciéon temporal transversal, medial vy
ligeramente posterior a la del grupo de audicion
normal C) Los nifios implantados tardios revelaron un
dipolo Unico contralateral al lado de estimulacion
(representado por la flecha amarilla y la etiqueta Cl)
en el lébulo parietotemporal, medialmente, justo
dorsal a la corteza cingulada posterior.
(Fuente: Gilley PM, Sharma A, Dorman MF. Cortical
reorganization in children with cochlear implants.
Brain Res. 2008; 1239:56—-65. )

evidencia de

de la informacion
auditiva  introducida
fuera de la corteza
auditiva a areas
corticales

multimodales en nifios
implantados a partir de los 7 anos de edad.
Gilley et al (2008)®* registraron respuestas corticales a la estimulacién auditiva para nifios
menores de 3,5 afios de edad que recibieron implantes cocleares y mayores de 3,5 afios de
edad. Los nifios implantados menores de 3,5 afios de edad demostraron una activacion cortical
auditiva relegada a la corteza temporal (area cortical auditiva), mientras que los nifios
implantados después de 3,5 afios mostraron una mayor respuesta cortical en la regién parietal,
un area involucrada en el procesamiento multisensorial o multimodal (Figura 14). Este hallazgo
sugiere que la reorganizacion intermodal parece hacer que la corteza auditiva de orden
superior no esté disponible para el procesamiento auditivo, lo que probablemente afecte a la

adquisicion del lenguaje oral en los nifios implantados tardiamente.
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Como sugieren los estudios mencionados, la corteza auditiva de orden superior parece
ser reclutada por modalidades visuales y somatosensoriales en la sordera infantil®*. Ademds,
como se ha expuesto anteriormente, la plasticidad intermodal parece ser una plasticidad
compensatoria que, al mismo tiempo, puede afectar negativamente a la capacidad de
procesamiento auditivo tras la introduccidn del sonido (por ejemplo, un implante coclear). Por
otra parte, estd aceptado que existe una edad limite a partir de la cual la rehabilitacion
auditiva no permite la adquisicién del lenguaje hablado debido a estos fenémenos de

reorganizacion de la corteza cerebral****>'¢,

1.4.3. CONSECUENCIAS DE LA HIPOACUSIA.

El periodo de tiempo «critico» es esencial para establecer las caracteristicas
morfoldgicas y funcionales definitivas de las dreas corticales del lenguaje y la audicién. Estas

1277, va que la

no maduraran de forma adecuada si se mantiene la deprivaciéon sensoria
percepcidn sensorial es determinante para el desarrollo neurolégico. La audicién empieza
antes del nacimiento y la respuesta a la estimulacidn vibroacustica se ha utilizado como

118
I

medida de bienestar fetal ™. Existen estudios que demuestran respuestas significativas en

movimientos fetales y variaciones en la monitorizacién cardiotocografica del feto a término

119

con dicha estimulaciéon . La maduracién (sinaptogénesis y mielogénesis) de la via auditiva

pretalamica se completa al final del primer afio y la postaldmica al final del tercer afio™.

Existen diferentes estudios sobre las consecuencias de la privacion auditiva en
animales. Uno de ellos es el que realizd Tees, quien observé que las ratas que fueron
sometidas a una privacidn auditiva después del nacimiento, posteriormente necesitaron mas
tiempo para discriminar entre los diferentes patrones auditivos y las discriminaciones fueron
mas pobres que en el grupo de las ratas que no habian tenido dicha privacidn sensorial. Por
tanto comprobd que en estos animales la privacidn auditiva dafiaba el desarrollo de la agudeza
auditiva y que la capacidad de las ratas para procesar patrones auditivos depende en cierta
medida de la entrada sensorial™*'.

En los seres humanos el efecto mas evidente de la hipoacusia congénita es la
interrupcién en la adquisicion del lenguaje verbal***™**, Esto fue demostrado en un estudio
realizado por Needleman, quien examind el habla y el desarrollo del lenguaje entre la edad de
3 y 8 afios en un pequefio grupo de nifios en quienes la otitis media habia sido documentada

antes de los 18 meses de vida y hubiese persistido al menos hasta los dos afios. Se encontré
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gue los nifos que habian tenido otitis media tenian significativamente peores resultados en la

articulacion de palabras, construccion de frases y, por tanto, en el lenguaje verbal'®.

Esto hace que cuando la hipoacusia se produce en este periodo critico del desarrollo,
las habilidades lingtiisticas retardadas que se producen, se manifiestan con posteriores

|126,127

consecuencias en la alfabetizacién, el desarrollo educativo, académico y socia Ademas

128,129; ya que

contribuye en las etapas iniciales de desarrollo perceptual y cognitivo del nifio
ademas de proporcionar una base importante para el desarrollo del lenguaje hablado, el oido
juega un papel importante en el desarrollo de las capacidades cognitivas en dominios como la
atencion, el aprendizaje y la memoria™’; como ya se mostré desde el afio 1979 en un estudio
realizado por Rapin en el que se objetivd que los nifios con hipoacusias conductivas por otitis

media presentan déficit cognitivo como una consecuencia directa o indirecta de las pobres

habilidades linguisticas que se producen como consecuencia de su privacién auditiva®'.

Por tanto, en primer lugar, se ha demostrado que muchos nifios con hipoacusia
presentan un mayor riesgo de dificultades académicas y de tener peores resultados en la

132-136

escuela primaria y secundaria . Esto se refleja en puntuaciones de logro académico mas

138-141

bajas™’, asi como menores niveles de logro educativo . Incluso se ha encontrado que

dichos niveles se afectan negativamente por una hipoacusia leve®®424,

Esto se puede
observar en un estudio realizado por Dammeyer et al (2014), en el que demostré que se
produce un retraso en el desarrollo de las habilidades de alfabetizacién de los estudiantes
hipoacusicos. Este retraso no podia explicarse en si mismo por el grado de hipoacusia en los
estudiantes con deficiencia auditiva, sino que estaba en mayor medida asociado con el nivel de
sus habilidades del lenguaje, independientemente de que sea lenguaje oral o de signos.
Aquellos con buenas habilidades del lenguaje hablado o de signos eran mucho menos

propensos a experimentar retrasos en la alfabetizacién en comparacidon con aquellos con

habilidades deficientes del lenguaje'®.

En general, se han proporcionado dos explicaciones para delinear la asociacion entre la
sordera en la primera infancia y las dificultades académicas desarrolladas posteriormente™.
La primera es una explicacion biomédica, que se centra en el factor médico y genético
asociado con hipoacusia y comorbilidades de aprendizaje'”’. La segunda explicacion es
multifactorial e implica el efecto indirecto de factores psicoldgicos y sociales. En gran medida,
el enfoque se ha centrado en el creciente impacto del retraso en el lenguaje infantil. El
deterioro de la audicion de la primera infancia aumenta el riesgo de retraso en el desarrollo

145,148

del lenguaje, que a su vez afectan a las habilidades de lectura y escritura . Por tanto, el
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retraso del lenguaje hablado, tanto en términos de produccién como de comprensién, también

ha sido sefalado como una explicacion para presentar posteriormente dificultades

académicas™®%,

Por otra parte, como se ha mencionado anteriormente, la capacidad de oir afecta al
desarrollo de la comunicacion y las habilidades conductuales y, a su vez, influye en el

desarrollo social. La investigacion ha demostrado, que los nifios con hipoacusia estan en mayor

132,149

riesgo de presentar dificultades sociales y de comportamiento . Por consiguiente, tiene

repercusion negativa sobre la competencia social, que es una construccion amplia y refleja de

la capacidad del niflo para interactuar eficazmente con los que se encuentran en su medio

150

ambiente, tales como compafieros, miembros de la familia y otros adultos™". También incluye

|151

la capacidad de expresar emociones de manera adecuada y mostrar autocontrol™", que es

fundamental para la formacién y el mantenimiento de relaciones positivas'™

. Por ello, este
campo también se ve influenciado negativamente por el déficit de lenguaje y, por tanto, las
interacciones sociales que juegan un papel importante en su desarrollo emocional vy
conductual™.

Las asociaciones entre hipoacusia y problemas posteriores de comportamiento
también han sido investigadas desde perspectivas multifactoriales y biomédicas. Algunos
investigadores han hecho hincapié en los retrasos en el lenguaje como la principal explicacion
para el aumento del nivel de problemas de comportamiento entre los niflos con hipoacusia y
han demostrado que los problemas de comportamiento disminuyen al mismo nivel que para

134155 pero desde una

los nifos sin hipoacusia si sus habilidades de lenguaje son buenas
perspectiva multifactorial, parece que no es sélo el efecto directo de la discapacidad auditiva
por si misma, sino también el efecto mediador indirecto del desarrollo del lenguaje que puede

19 E| desarrollo de estas habilidades

explicar los resultados sociales y cognitivos del desarrollo
cognitivas de los nifios se produce a través de una serie de experiencias sensoriales primarias,
visuales, tactiles, auditivas y las interacciones con el medio que los rodean™®. Los nifios que se
desarrollan de forma normal reciben informacion sensorial multimodal a través de los
ambientes de aprendizaje en los que se encuentran. En los bebés con pérdida auditiva, el
componente auditivo de procesamiento multimodal puede verse seriamente comprometido o

incluso ausente en el caso de hipoacusia severa o profunda®’.

Hay que tener en cuenta que el desarrollo psicosocial ha sido calificado como una de

las areas de mayor preocupacién por los padres de nifios sordos o con problemas de

155

audiciéon™’. Tanto Barker et al (2009)**® como Stevenson et al (2010)*>* encontraron que una
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vez que las habilidades de lenguaje receptivo y expresivo fueron controladas, no hubo
diferencias entre los nifios sordos y los controles de audicién normal en cuanto a los
problemas emocionales, sociales o de comportamiento. Ademas concluyeron que el lenguaje
es una herramienta social que es necesaria para proporcionar oportunidades de interactuar
con los demas, pero también ayuda al desarrollo del control emocional y del comportamiento.
Una revisidn reciente informé que el factor crucial relacionado con las interacciones sociales
para los nifios sordos no es la pérdida auditiva o la capacidad linglistica per se, sino la
competencia en la comunicacion™®. Los estudios han mostrado que los nifios sordos difieren
de los compafieros con audicién normal en cuanto a su interaccién y habilidades de
comunicacién como la atencidén conjunta, improvisacion en la conversacidn, solicitudes de
aclaracién, contacto visual y gesto e interpretacién de la entonacién o insinuacion®®®'%,
Ademas se ha demostrado que los nifios con hipoacusia tienen mas dificultades en situaciones

grupales o entornos ruidosos, en comparacion con las interacciones uno a uno, que algunos

investigadores han acufiado como "sordera social"*®.

Dentro de los problemas de salud mental derivados de presentar hipoacusia existe una
amplia gama que va desde el mas leve trastorno emocional y dificultades de conducta hasta

%7 Existe un metaandlisis en el que se concluyé que

los trastornos generalizados del desarrollo
los nifios y adolescentes con hipoacusia tienen dificultades emocionales y de comportamiento,
medidas por el Cuestionario SDQ (Strengs and difficulties questionaire)*®*, de un cuarto a un

165 Ademas, la mayoria

tercio de una desviacién estandar mas alta que los nifios sin hipoacusia
de la literatura ha informado que, aunque no son inevitables, los nifios sordos presentan tasas
mas altas de problemas psicosociales, como trastornos de internalizacion (por ejemplo,
ansiedad y depresion) y de externalizacion (por ejemplo, hiperactividad y conducta)
comparados con los nifios con audicion'®. Los problemas de salud mental en los nifios con

196167 En el caso de nifios con

hipoacusia tienen una prevalencia estimada entre 20 y 40%
hipoacusia severa o profunda los estudios epidemioldgicos muestran que tienen de 1,5 a 3

veces mas posibilidades de presentar trastornos psiquiatricos graves'®.

También estd comuUnmente aceptado que el desarrollo motor es mas lento, en
términos de coordinacion y velocidad de movimiento, con un retraso en el desarrollo de

secuencias motoras complejas y del equilibrio®°.

Ademas existen estudios en los que se refleja que la pérdida de audicidn en los nifios

conlleva una disminucién en la calidad de vida que se detecta en distintos dominios del
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cuestionario PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory) - actividades escolares e interacciones

sociales*”°.

Existe una creciente evidencia que muestra un efecto positivo de la intervencion

71 Es probable que esto a su vez esté asociado con un

temprana para el desarrollo del lenguaje
mejor desarrollo psicosocial. A modo de ejemplo, Yoshinaga-ltano y Apuzzo®’? encontraron
qgue los nifos sordos, menores de 5 afios, identificados a través de programas de deteccidn
auditiva neonatal tenian mejores resultados en el lenguaje y en el desarrollo social segun el
Child Development Inventory (CDI) que los que fueron identificados més tarde. Laugen et al'’?
descubrieron que una edad mas temprana en la identificacion predijo significativamente un
mejor funcionamiento psicosocial en nifios sordos de 4 afios de edad, mientras que el grado de
pérdida auditiva y el nivel de vocabulario no estaban relacionados. Del mismo modo, hay
estudios que han mostrado correlaciones negativas significativas entre la edad de ajuste de la

prétesis auditiva y varios indices psicosociales, incluyendo la calidad de vida’ y la

competencia social**2.

Los resultados mostraron que para los nifios sordos, aquellos con mayor capacidad
cognitiva no verbal, sin discapacidades adicionales y mayor capacidad de comunicacion
linglistica y funcional, tenian mejores resultados psicosociales globales. El desarrollo de
intervenciones a medida para los niflos sordos en riesgo de disfuncidn psicosocial, apoya la
afirmacidn general de que el desarrollo de una buena comunicacion lingtistica y funcional es

necesario para desarrollar habilidades psicosociales sdlidas*”>.

Todos estos efectos son probablemente dependientes no sdlo de la magnitud y la
duracion de la discapacidad auditiva, sino también de muchos otros factores intrinsecos

(genéticos) y extrinsecos (ambientales)’.

1.4.4. CONSECUENCIAS DE LA HIPOACUSIA EN FUNCION DE SU TIPQ!S.

En cuanto a la localizacidn, las hipoacusias de conducciéon o transmisidon tienen un
prondstico favorable, con escasa repercusion sobre el lenguaje, siempre que se realice un
abordaje adecuado en tiempo y forma desde el punto de vista farmacoldgico, quirdrgico y/o

audioprotésico.

Por otra parte, en el caso de las pérdidas auditivas neurosensoriales prelocutivas,

existen grandes diferencias en funcién del grado de la hipoacusia:
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- Leves (20-40 dB): en este caso los nifios son capaces de oir todo, pero sélo
comprenden parte de lo que oyen, por lo que esto puede derivar en que aparezcan
problemas de atencién en clase y dificultad de comunicacidon en conversaciones en
grupos, en ambientes ruidosos,... Es frecuente que aparezcan dislalias, por
insuficiente discriminacién de ciertos rasgos fonéticos, y retraso general del lenguaje
y del habla. Las hipoacusias de grado leve muchas veces pasan desapercibidas a la

familia y, por ello, pueden repercutir en el rendimiento escolar.

- Moderadas (41-70 dB): Aparece lenguaje espontaneo pero con retraso y muchas
dificultades fonoarticulatorias. En estos casos, presentan importantes dificultades en
la comprension de las conversaciones en ambientes ruidosos o cuando existen

multiples interlocutores. Necesitan apoyarse en la lectura labial.

- Severas (71-90 dB): la audicidn residual no es funcional por si sola para lograr un
desarrollo del lenguaje de forma espontdnea. Sélo son capaces de discriminar
sonidos del entorno frente a sonidos del habla. Por lo que su aprendizaje resulta

dificil, lento y, en ocasiones, muy limitado.

- Profundas (91-110 dB): Toda la comprensién verbal del nifio depende de la lectura

labial y como consecuencia la adquisicion del lenguaje oral es dificil.

Las consecuencias de la sordera en un nifio sobre el desarrollo linglistico vy
comunicativo dependen del momento de aparicion de la pérdida auditiva, del tipo y el grado
de la misma. También condicionaran la orientaciéon y el tratamiento audioprotésico y
rehabilitador necesarios en cada caso con el objetivo de que pueda desarrollar con mayor
facilidad y de manera mds natural todas sus capacidades y habilidades cognitivas,

comunicativas y lingliisticas, y conseguir mejores resultados académicos y laborales.

1.5. _INCIDENCIA Y PREVALENCIA DE HIPOACUSIA EN NINOS.

La pérdida de audicién en los nifios es el trastorno sensitivo congénito mas

176

frecuente™””. Su incidencia al momento del nacimiento es muy superior a la de otras

enfermedades congénitas’’’, incluyendo las enfermedades metabdlicas para las que se hace

cribado de forma rutinaria en las primeras horas de vida, tales como hipotiroidismo y

177,178

fenilcetonuria . Dicha incidencia estimada es de 1 - 3 casos por cada 1000 recién nacidos

179,180

vivos , sin embargo en aquellos con factores de riesgo perinatales, este valor podria
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181

aumentar de 10 a 50 veces'®’. En Espafia esto supone unos 1.900 nifios al afio™, en donde mas

del 95% nacen en el seno de familias cuyos padres son oyentes'®.

1.6. _FACTORES DE RIESGO DE HIPOACUSIA.

Desde 1972, el Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) ha identificado indicadores de
riesgo especifico que con frecuencia se asocian con la hipoacusia infantil con el fin de detectar
a los recién nacidos que tenian una gran probabilidad de presentar una hipoacusia. Los

primeros que fueron establecidos, en dicho afio, fueron los cinco siguientes'®*:

1. Antecedentes familiares de sordera.

2. Infeccidn congénita de las agrupadas en el térmico TORCH (toxoplasmosis, rubéola,
sifilis, citomegalovirus [CMV], herpes).

3. Hiperbilirrubinemia.

4. Malformacién craneofacial.

5. Peso al nacimiento inferior a 1.500 gramos.

Posteriormente en 1982 se afiadieron otros dos indicadores de riesgo:

1. Meningitis bacteriana.

2. Asfixia perinatal.

Ademas se establecio la necesidad de seguir y vigilar a ciertos nifios por su mayor
probabilidad de presentar una hipoacusia de desarrollo tardio, para ello se definieron tres

indicadores:

1. Antecedentes familiares de hipoacusia.
2. Enfermedades neurodegenerativas.

3. Infeccidn intrauterina.

Mds tarde, en 1990 y 1994 se produjeron nuevas modificaciones y adiciones a la lista
de indicadores de riesgo, que fueron divididos en dos categorias: aquellos presentes durante el
periodo neonatal y aquellos otros que aparecen mas tarde como resultado de ciertas
enfermedades o iatrogenia durante el tratamiento de un nifio. Ademds se agruparon en
funcién de la edad de presentacion en tres grupos: a) neonatos hasta los 28 dias de edad, con
el objetivo de identificar aquellos que deben ser cribados como de mayor riesgo en los ambitos
donde existe un cribado universal; b) nifios desde los 29 dias de edad hasta los 2 afos, con el

fin de realizar un recribado cuando aparecen ciertos indicadores de riesgo; c) nifios desde los
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29 dias de edad hasta los 3 afos, con el objetivo de identificar aquellos que tienen un mayor

riesgo de desarrollar hipoacusia progresiva o de desarrollo diferido. Dichos indicadores de

riesgo son los siguientes

184,185,

a) Indicadores para su uso desde el nacimiento hasta los 28 dias de edad, cuando el

cribado universal no estd disponible:

=

10.

Historia familiar de sordera infantil hereditaria.

Infeccién intrauterina (infecciones agrupas como TORCH).

Malformaciones craneofaciales, incluyendo las del pabellén auricular y el
conducto auditivo externo.

El peso al nacer inferior a 1.500 gramos.

Hiperbilirrubinemia en un nivel sérico que exija exanguinotransfusién.
Medicamentos ototdxicos, que incluyan pero no se limiten a los aminoglucdsidos,
utilizados en multiples cursos o en combinacion con diuréticos de asa.

Meningitis bacteriana.

Puntuacién de Apgar de 0-4 en el primer minuto o 0-6 a los 5 minutos.

Ventilacion mecanica durante 5 dias o mas.

Estigmas u otros hallazgos asociados a sindromes que incluyen una hipoacusia

neurosensorial y / o conductiva.

b) Indicadores para su uso entre los 29 dias y los 2 afios de edad, cuando ciertas

condiciones médicas desarrolladas hagan necesario el recribado.

Preocupacion de los padres o cuidadores para la audicidn o retraso del desarrollo
del habla y el lenguaje.

Meningitis bacteriana y otras infecciones asociadas con hipoacusia
neurosensorial.

Traumatismo craneoencefalico con pérdida de la conciencia o fractura de craneo.
Estigmas u otros hallazgos asociados a sindromes que incluyen una hipoacusia
neurosensorial y / o conductiva.

Medicamentos ototdxicos que incluyan pero que no se limiten a los
aminoglucésidos, utilizados en multiples cursos o en combinacidon con diuréticos
de asa.

Otitis media recurrente o persistente, con derrame seroso durante mas de 3

meses.
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c) Indicadores para su uso entre los 29 dias y los 3 afios de edad, cuando estd indicada la

vigilancia periddica de la audicion.

Algunos nifios desarrollan una hipoacusia diferida aun cuando hayan superado el
cribado. Precisan monitorizacién de su audicion a intervalos semestrales hasta los 3
afios y después a demanda.

Indicadores asociados a la pérdida auditiva neurosensorial de aparicion tardia
incluyen:

1. Historia familiar de sordera infantil hereditaria.

2. Infeccidn intrauterina (como las agrupadas en el conocido TORCH).

3. Enfermedades neurodegenerativas, como neurofibromatosis tipo Il y otras.

d) Los indicadores de hipoacusia conductiva diferida son:

1. Otitis media serosa recurrente o persistente.
2. Malformaciones anatdomicas u otras anomalias que afecten a la trompa de
Eustaquio.

3. Enfermedades neurodegenerativas.

En el afio 2000 se introdujeron nuevos cambios, entre los que se incluyd la
desaparicion de algunos indicadores con respecto a la lista de 1994. La lista definitiva de

indicadores de riesgo fue la siguiente®®:

a) Indicadores desde el nacimiento hasta los 28 dias de edad:

1. Ingreso de 48 horas o mds en una unidad de cuidados intensivos neonatales
(UCIN).

2. Estigmas o hallazgos asociados a un sindrome que incluya la hipoacusia
neurosensorial.

3. Historia familiar de hipoacusia neurosensorial infantil permanente.

4. Malformaciones craneofaciales incluidas aquellas que afectan al pabelldon
auricular y el conducto auditivo externo.

5. Infeccién intrautero (CMV, herpes, toxoplasmosis o rubéola).

b) Indicadores entre los 29 dias de edad y hasta los 2 afios:

1. Sospechas de los padres o cuidadores.
2. Historia familiar de hipoacusia.

3. Estigmas o hallazgos asociados a sindromes que incluyen sordera.
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4. Infecciones posnatales asociadas a hipoacusia neurosensorial como la meningitis.

5. Infecciones intrauterinas (TORCH).

6. Indicadores neonatales (hiperbilirrubinemia que requiera exanguinotransfusion,
hipertensidn pulmonar persistente del neonato con ventilacién mecanica, y el uso
de la oxigenacidon extracorpdérea de membrana).

7. Traumatismo craneoencefdlico.

8. Otitis media recurrente o persistente, con contenido seroso durante 3 meses o

mas.

En el afio 2007, el JCIH modificé nuevamente la lista de indicadores proponiendo una
Unica lista, dado que los indicadores asociados con la hipoacusia congénita o neonatal y los
asociados con la hipoacusia progresiva o de desarrollo tardio se solapan significativamente. A
continuacién se exponen los 11 indicadores de riesgo recomendados en el 2007, que son los
gue actualmente recomienda la Comision para la Deteccion Precoz de la Hipoacusia Infantil
(CODEPEH), de los cuales los que estan sefialados con asterisco (*) son los que poseen una

mavyor probabilidad de asociarse con una hipoacusia*®".

1. Sospecha de hipoacusia o de un retraso del desarrollo o en la adquisicion del habla, del
lenguaje.

2. Historia familiar de hipoacusia infantil permanente*.

3. Todos los nifios, con o sin indicadores de riesgo, con un ingreso en UCIN mayor de 5
dias, incluyendo cualquiera de lo siguiente: oxigenacién extracorporea*, ventilacidon
asistida, antibidticos ototdxicos (gentamicina, tobramicina), diuréticos del asa
(furosemida). Ademads, independientemente de la duracién del ingreso:
hiperbilirrubinemia que requiera exanguinotransfusion.

4. Infecciones intrauterinas del grupo TORCH (CMV#*, herpes, rubeola, sifilis y
toxoplasmosis).

5. Anomalias craneofaciales incluyendo las del pabellén auricular, conducto auditivo y
malformaciones del hueso temporal.

6. Hallazgos fisicos como un mechdn de pelo blanco frontal, que se asocian con un
sindrome que incluye una sordera neurosensorial o transmisiva permanente.

7. Sindromes asociados con hipoacusia o sordera progresiva o de aparicion tardia, como
la neurofibromatosis*, osteopetrosis y el sindrome de Usher. Otros sindromes
frecuentemente identificados incluyen el Waardenburg, Alport, Pendred, Jervell and

Large-Nielson.
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8. Enfermedades neurodegenerativas* como el sindrome de Hunter, neuropatias
sensorimotoras como la ataxia de Friedrich y el sindrome de Charcot-Marie-Tooth.

9. Infecciones posnatales asociadas con hipoacusia neurosensorial, incluyendo meningitis
bacteriana y virica confirmadas (especialmente los virus varicela y herpes)*.

10. Traumatismo craneoencefalico, especialmente de base de craneo o fractura del hueso
temporal que requiere hospitalizacion.

11. Quimioterapia*.

Los indicadores de riesgo de hipoacusia estan siendo constantemente redefinidos por
el JCIH con el fin de adaptarse a los nuevos datos que aparecen en la literatura médica. Es
importante tener en cuenta que no se deben considerar con la misma importancia relativa, ya
que la situacion en los diferentes paises y periodos de tiempo puede variar
considerablemente. Por ejemplo, un pais en desarrollo puede utilizar mas farmacos ototdxicos,
sin evaluar los niveles del farmaco en sangre debido a la falta de recursos, mientras que otro
pais desarrollado puede no utilizar esos farmacos. Por el contrario, los recién nacidos que
podrian haber muerto como consecuencia de una severa prematuridad y complicaciones en el
nacimiento en un centro remoto con un equipo y fondos limitados podrian haber sobrevivido
en una unidad de cuidados intensivos neonatales. Por tanto, se debe reevaluar de forma
constante la importancia relativa de los indicadores de riesgo con el objetivo de modificar las

listas de acuerdo con la préctica clinica™’.

Si se analiza el indicador de hipoxia-isquemia perinatal aguda, definido por la
puntuacién Apgar, se observa que fue excluido definitivamente en el afio 2000 debido a que la
literatura médica pone en cuestién la puntuacion de Apgar al primer minuto por su
inconsistencia y por tanto su falta de fiabilidad como marcador de asfixia neonatal y de
hipoacusia®®, ya que existen estudios en el que se observa que una puntuacién anormal del
Apgar al minuto se asocié mas frecuentemente con el grupo normoyente que con el grupo

189,190

afectado por hipoacusia . Ademas en otro estudio se concluyd que la puntuacién de Apgar

se debe analizar en asociacidén con otros signos neuroldgicos y de comportamiento, dado que

el test estd sujeto a una interpretacidn subjetiva, con lo que puede no estar reflejando con

191

exactitud lo que se asume™". Sin embargo, hay otros estudios en los que se asocié una baja

puntuacién del Apgar con la presencia de hipoacusia neurosensorial, particularmente cuando

192,193

era medida a los 5 minutos después del nacimiento . Por lo tanto, se necesitan mas

estudios para aclarar la duracién de la asfixia, las caracteristicas de los déficits de audicion
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relacionados con la puntuacién de Apgar y la asfixia al nacimiento, y el papel de la

prematuridad, lo que parece ser un factor de confusion®®*.

En cuanto a la hiperbilirrubinemia, es uno de los mayores problemas que aparecen en
el periodo neonatal, sobre todo en aquellos nifios que presentan otros factores de riesgo. Sus
secuelas incluyen déficits neurolégicos como el Kernicterus, que se caracteriza por
encefalopatia generalizada e hipoacusia neurosensorial®®. La causa mas frecuente de
hiperbilirrubinemia neonatal es la incompatibilidad del factor Rh materno-fetal, pero existen
otras como son la incompatibilidad sanguinea ABO, el déficit de la enzima glucosa-6-fosfato
deshidrogenasa, la esferocitosis hereditaria y la inmadurez hepatica™®. La ictericia severa que
precisa exanguinotransfusion se ha convertido en una situacidon relativamente rara en la
actualidad; sin embargo, la hiperbilirrubinemia moderada se observa en aproximadamente el
60 % de los neonatos a término y en el 80 % de los neonatos pretérmino durante la primera
semana de vida debido a una menor vida media de los glébulos rojos de la sangre y a la

97 La afectacion neurosensorial aparece como resultado del

inmadurez de la funcién hepatica
aumento de la bilirrubina indirecta en sangre, pero no tiene una relacion proporcional con los
niveles que alcanza, por lo que se pueden ver casos con afectacion y 8 mg/dl de bilirrubina y
casos normales con 25 mg/dl. Este efecto puede deberse a la interrelacion con otros factores
de riesgo presentes en el neonato que pueden potenciar el efecto de la hiperbilirrubinemia
(prematuridad, bajo peso al nacer, hipoxia, acidosis metabdlica o infecciones perinatales)'®, al
incrementar la permeabilidad de la barrera hematoencefalica y la membrana celular a la

199

bilirrubina™~. En estos pacientes los niveles de bilirrubina superiores a 14 mg/dl representan

un riesgo de hipoacusia en el 30% de los casos™®.

El indicador “peso menor de 1.500 gr al nacimiento” fue excluido de las listas en el afio
2000. El peso al nacer es un indicador de maduracién bioldgica del cual depende la salud del
recién nacido y su posterior evolucién®®. Si se considera este indicador de forma aislada,
existen estudios que han seguido poblaciones de nifios con bajo peso al nacimiento que han
demostrado tasas de prevalencia y riesgo relativo de padecer una hipoacusia inversamente
proporcionales al peso cuantificado al nacimiento®®. Varios autores coinciden en que el nacer
con < 1500 gr es uno de los factores que con mas frecuencia estan presentes entre los recién

188,202

nacidos con diagndstico de hipoacusia . Sin embargo, varios estudios concluyen que la

combinacion de factores de riesgo y el estado general de los recién nacidos influyen mas que

|203,204

solamente el bajo peso al nacer en el desarrollo de hipoacusia neurosensoria , sobre todo

si se asocia con otros trastornos que son frecuentes en la poblacién de neonatos que precisan
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ingresos superiores a los 5 dias en UCIN*?® entre ellos la ventilacién asistida, la

295 Una de las relaciones méas

administracién de farmacos ototdxicos o la hiperbilirrubinemia
estudiadas ha sido la del bajo peso al nacimiento y la prematuridad. El 67% de los nifios que
nacen con bajo peso son prematuros®®. Tanto el gran prematuro (> 32 semanas de gestacion)
como el recién nacido con muy bajo peso al nacer (> 1500 gr) son un grupo de mayor
vulnerabilidad que gracias a los adelantos tecnoldgicos ha conseguido aumentar su
supervivencia pero a expensas de mayor morbilidad con la consiguiente posibilidad de
secuelas a nivel auditivo®. Por tanto, como el muy bajo peso al nacer y la prematuridad a
menudo son concomitantes, resulta dificil separarlos completamente y se ha observado una
incidencia mas alta de hipoacusia en aquellos nifios prematuros, en comparacion con los nifios

202,207

nacidos a término . La frecuencia de hipoacusia en estos nifios se sitta en torno al 5 %%,

similar a otras series®®,

Por otra parte, “todos los nifios, con o sin indicadores de riesgo, con un ingreso en
UCIN mayor de 5 dias, incluyendo cualquiera de lo siguiente: oxigenacion extracorporea*,
ventilacion asistida, antibidticos ototdxicos (gentamicina, tobramicina), diuréticos del asa
(furosemida). Ademds, independientemente de la duracion del ingreso: hiperbilirrubinemia
que requiera exanguinotransfusion” es un indicador de riesgo que en el afio 2007 se introdujo
realizando un importante cambio en el que se establece ahora un ingreso mayor de 5 dias en
la UCIN cuando antes se consideraba mayor de 48 horas, al haber constatado que estancias

menores de 5 dias no se asocian con un mayor riesgo de hipoacusia*®®

. Aunque este indicador
de riesgo no es especifico y no sugiere una base fisiopatoldgica por la cual este factor se asocia
a hipoacusia, si que da respuesta al hecho de que existe una clara asociacién de la hipoacusia

209 Este

neurosensorial con problemas acontecidos alrededor del momento del nacimiento
indicador de riesgo estd sustentado en la observacién de que el 52% de los neonatos
ingresados en una UCIN son dados de alta en los primeros 5 dias de vida y tienen muy poca

probabilidad de tener un indicador de riesgo identificable®’

. En un estudio realizado por
Mencher (1999) se hallé una combinacién de encefalopatia hipdxico-isquémica, convulsiones,
dafio organico asociado y un crecimiento intrauterino retardado, como un sélido marcador de
riesgo de padecer hipoacusia. Observaciones como éstas no pasarian desapercibidas, dado que

los neonatos con este tipo de enfermedad superan los 5 dias de ingreso en una UCIN®®.

Otras ventajas de este indicador de riesgo es que incluye también otros factores
adversos que son propios de la estancia en una UCIN como puede ser el ruido del ambiente de

esas unidades que puede llegar a exponer a los nifnos a niveles de ruido entre 45 y 135
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decibelios (dB), sobrepasando el nivel maximo de 58 dB recomendado®®, durante largos
periodos de tiempo®''. Este hecho tiene una accién sinérgica con la administracion de

aminoglucésidos para producir dafio auditivo™?.

Este indicador abarca multiples condiciones y tratamientos y, por lo tanto, no siempre
son representativas de la situacion de salud compleja y variable de los recién nacidos
hospitalizados en la UCIN. Por otra parte, este indicador es considerado insuficiente por los

modelos estadisticos multivariantes®:.

La terapia con oxigenacién de membrana extracorpérea (ECMO) consiste en un bypass
prolongado de soporte vital del paciente con un fallo respiratorio o cardiopulmonar agudo y
reversible, permitiendo a los pulmones recuperarse y evitando ademas el barotrauma y la
toxicidad del oxigeno. Permite una tasa de supervivencia del 78% de los nifios, sin embargo,
tiene altas tasas de trastornos del desarrollo neurolégico, incluyendo la hipoacusia. La
incidencia de pérdida auditiva neurosensorial entre los nifios que han recibido ECMO varia
ampliamente entre los estudios, pero es més alta que en la poblacién pediatrica general™”. El
26% presentan una hipoacusia inmediata o de desarrollo tardio, pero ambas de caracter
progresivo en un 72% de los casos. La hipoacusia suele ser bilateral y simétrica, con una
severidad que va desde formas leves hasta sorderas profundas. De los nifios con una primera
valoracion audiolégica normal, se estima que la mitad desarrollaran una hipoacusia diferida;
por ello se recomienda monitorizar audiolégicamente a estos nifios**, ya que la hipoacusia

puede ser de aparicion tardia o progresiva®****,

Los recién nacidos ingresados en la UCIN pueden recibir soporte ventilatorio con
ventilacién endotraqueal o nasal con presidn positiva continua en las vias respiratorias (CPAP).
La prevalencia de la pérdida auditiva no difiere significativamente entre la ventilacién

216 | os analisis multivariantes realizados exclusivamente en neonatos

mecanica y CPAP
prematuros indican que la ventilacion asistida con duracién >5 dias es un factor de riesgo
independiente para la pérdida de la audicion y el riesgo de que las pruebas de deteccion de la

audicién fallen®*

. Sin embargo, un estudio de recién nacidos ingresados en la UCIN mostré que
no hubo asociacion significativa entre la pérdida de la audicidén y la ventilacion asistida
endotraqueal o CPAP después de ajustar por las caracteristicas de los bebés y los

217 "E| anélisis univariado de los diferentes estudios de

procedimientos médicos especializados
recién nacidos ingresados en la UCIN no mostré ninguna asociacion significativa entre la

pérdida de la audicién y la ventilacion asistida con independencia de la duracion del
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tratamiento. Por lo tanto, la evidencia actual indica que la ventilacidon asistida no es,

obviamente, un factor de riesgo para la pérdida neonatal auditiva®.

En cuanto a los fdrmacos ototoxicos, especificamente aminoglucésidos y diuréticos de
asa; su asociacion con la pérdida de audicion es inconsistente entre los estudios. La mayoria de
los estudios mostraron una asociacion significativa con la duracidon del tratamiento, la dosis

total, o de pico o concentraciones séricas minimas**>**°

, mientras que otros sefialaron
ototoxicidad de los aminoglucdsidos™®, en particular sobre las frecuencias altas de la
audicién®®*. En algunos individuos, la predisposicidn genética (es decir, una mutacién especifica
del ADN mitocondrial) se asocia con la pérdida de audicion neurosensorial inducida por
aminoglucédsidos y no sindrémica, haciéndolos particularmente vulnerables a la toxicidad por

222 | 3 asociacién entre los diuréticos de asa administrados a los recién nacidos

estos farmacos
y la pérdida auditiva es también incompatible. Sin embargo, su uso en combinacién con otros
tratamientos (por ejemplo, aminoglucésidos) parece estar asociado con pérdida de audicion
neurosensorial**.

“Antecedentes familiares de sordera infantil hereditaria y neuropatia auditiva”. Por
etiologia, la mitad de los neonatos con una hipoacusia neurosensorial congénita la han
heredado. En la mayoria de los casos ambos padres presentan una audicion normal y por un
mecanismo de herencia autosdmico recesiva tienen un nifilo con una hipoacusia neurosensorial
no sindrémica (75-80% de los casos). Otras posibilidades son la herencia autosémica
dominante (20%), la ligada al cromosoma X (2-5%) y la mitocondrial (1%). La hipoacusia
neurosensorial causada por variantes alélicas del GIB2 se explica por la funcién alterada de la

22 La mutacion Q829X en el gen de la otoferlina (OTOF)

proteina que codifican, la conexina 26
es la tercera mutacion mas frecuente responsable de hipoacusia prelocutiva en la poblacion
espafnola, después de la mutacién 35delG en el gen de la conexina 26 y de la delecidon que
trunca el gen de la conexina 30. Este defecto genético es causa de una neuropatia auditiva no
sindrémica de herencia recesiva por lo que en los casos afectados se puede comprobar la
indemnidad de la funcion de las células ciliadas externas en el contexto de una hipoacusia
neurosensorial. Este hecho hace que se pueda encontrar un neonato con otoemisiones
acusticas presentes con normalidad y, sin embargo, presentar una hipoacusia mas o menos

importante compatible con la entidad “neuropatia auditiva disincrénica”***.

La verdadera validez de este factor auin no se ha podido demostrar claramente ya que
los estudios no han podido aislar la historia familiar de otros factores de riesgo adicionales de

confusién; como se ha sefialado por Cone-Wesson et al (2000) en su estudio comparativo de

41



INTRODUCCION

los datos de recién nacidos con audicién normal con los datos de recién nacidos con
hipoacusia, muchos sujetos tenian mas de un factor de riesgo de pérdida auditiva pediatrica.
Ellos informaron que, aunque el 26,7% de los nifios con pérdida de audicién permanente
tenian una historia familiar de pérdida auditiva pediatrica, este factor de riesgo también
estuvo presente en el 6,8% de los bebés con audicion normal en el momento de la
evaluacién®®”. Sutton y Rowe (1997) en su estudio calcularon una prevalencia similar de la

226

historia familiar en nifios con sordera congénita de 26,2%°"°. Otro estudio realizado por Ohl et

al (2009) encontraron una relacién estadisticamente significativa entre la historia familiar y la

204

pérdida de audicion congénita (p-valor de p 0,03)™". Sin embargo, una vez mas, todos estos

autores refieren que la historia familiar no se examiné como un factor de riesgo Unico®”’.

Ademas, también se ha puesto de manifiesto que, si bien se debe vigilar un gran
numero de nifios para identificar a los pocos con hipoacusia neurosensorial postnatal, una vez
detectada, una gran proporcién de ellas tendra la historia familiar como un factor de riesgo
Unico. En otras palabras, a pesar de la alta prevalencia, una vigilancia especifica de los nifios
con historia familiar como un factor de riesgo Unico presenta un rendimiento bajo?’. Sin
embargo, el conocimiento que existe relacionado con la genética sugiere la historia familiar

. . . . 228 .
como un factor de riesgo potencial de hipoacusia en los lactantes®®, en particular, fue

demostrada recientemente la pérdida de audicidn después del parto®’.

Por otra parte, en la literatura, también se ha analizado la relacién entre la historia
familiar de hipoacusia con la consanguinidad, demostrando claramente que el grado de
consanguinidad de los padres esta significativa y directamente asociado con la prevalencia de

la hipoacusia en los nifios®****°.

Existen estudios en los que no se encontrd una relacion entre la historia familiar y la
pérdida de audicién congénita, aunque en algunos casos puede verse influenciado por la

poblacién de estudio”"*2,

En cualquier caso, una historia familiar de pérdida auditiva pediatrica todavia se
considera un factor de riesgo tanto para la pérdida de audicion congénita como para la

postnatal®®'.

Las infecciones intratutero agrupadas en el término TORCH son la toxoplasmosis,
rubéola, CMV, herpes y la sifilis. Causan una hipoacusia neurosensorial adquirida prenatal por
la transmisidn transplacentaria desde la madre al feto, dando lugar a hipoacusias presentes al

nacimiento o bien de desarrollo tardio o progresivo. La incidencia de la rubéola congénita ha
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descendido en los paises desarrollados tras la introduccidn de la vacuna a finales de los afios
1960. Sin embargo, globalmente, su importancia como causa de hipoacusia neurosensorial
adquirida sigue siendo grande, siendo incluso la primera en los paises en vias de desarrollo™®.
Por tanto, se requieren evaluacion auditiva neonatal y seguimiento durante la infancia para los
recién nacidos infectadas con rubéola®®. En los paises desarrollados la infeccién congénita por
CMV es la causa mas frecuente de hipoacusia neurosensorial adquirida en los neonatos, sin
que aln se conozca su incidencia exacta®*. Hay estudios observacionales (es decir, estudios de
cohortes y de casos y controles) que mostraron una fuerte asociacidén entre la hipoacusia en
los recién nacidos y la infeccidon congénita por CMV sin importar si la infeccion es sintomatica o
asintomatica al nacimiento®>. Por otra parte, otros estudios de los nifios durante la infancia
también mostraron la existencia de hipoacusia de inicio tardio o hipoacusia fluctuante,
poniendo de relieve la necesidad de seguimiento audioldgico de los bebés con CMV congénito

durante la infancia®*>*®

. La terapia antiviral en recién nacidos con infeccion congénita por
CMV ha mejorado los resultados auditivos y de desarrollo, pero no se ha traducido en una
recuperacion total. Se recomienda la terapia antiviral para los recién nacidos sintomaticos,

237,238 pa| mismo modo, la

pero no para todos los recién nacidos infectados con CMV congénito
toxoplasmosis congénita y la sifilis también estan relacionadas con la hipoacusia neonatal. Hoy
en dia, se administran tratamientos para estas infecciones congénitas y los resultados actuales
no muestran ninguna evidencia de la asociacién entre la pérdida auditiva neurosensorial en los
recién nacidos con toxoplasmosis congénita o la sifilis cuando son tratados de manera
adecuada. Sin embargo, se recomienda una evaluacion de seguimiento de la audicion incluso

para los casos tratados de manera adecuada de estas dos infecciones?***%°.

Una revision sistematica de la literatura evalué la asociacion entre las infecciones de
herpes congénito y la pérdida auditiva neurosensorial en los recién nacidos: en los que se
apoya la hipotesis de que la infeccion por herpes simplex virus es una de las causas de
hipoacusia neurosensorial®®’. Sin embargo, las limitaciones metodoldgicas, como la
informacién inexacta audiolégica, el momento de la infeccidn y la imprecisién de las pruebas

limitan la fuerza de esta asociacion®®>.

La sepsis es una condicién comun en los nifios de la UCIN con repercusion sobre la
salud y aunque no aparece como un factor de riesgo para la pérdida de audicidn congénita, se
ha encontrado una fuerte correlacién entre la sepsis e hipoacusia neurosensorial®*.

Aproximadamente el 30% de los pacientes con hipoacusia infantil presentan hallazgos

clinicos que definen un sindrome particular. Se han caracterizado mas de 400 formas
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sindrémicas de sordera®®. El conocimiento sobre la genética también indica que los sindromes

244

congénitos especificos estan asociados con la pérdida de audicion™". En la tabla siguiente se

resumen algunos sindromes con su fenotipo, gen responsable y patrén de herencia®® (Tabla

3):

SINDROMES QUE ASOCIAN HIPOACUSIA

) SIGNOS FisSICOS PATRON DE
SINDROME GEN RESPONSABLE
(ademas de sordera) HERENCIA
Nefritis, anomalias oculares 80% ligada al | XLAS: COL4A5
X, 15% AR, 5%
Alport ARAS: COL4A3
AD
ADAS: COL4A3
Remanentes branquiales, | AD EYA1l
Branquio-oto-renal
anomalias renales.
Alteraciones en ojo, oido, corazén, | Esporadico o | CHD7
CHARGE
retraso en crecimiento, genitales AD
Jervell y Lange- Alteraciones en la conduccién | AR JLN1: KCNQ1
Nielsen eléctrica cardiaca JUN2: KNEL
Neurinomas del acustico Esporadico o | NF2
Neurofibromatosis Il
AD
Pendred Bocio AR SLC26A4 (PDS)
Retinitis pigmentaria, | AR USH1B:MYO7A, USH1C: USHIC,
vestibulopatia USH1D: CDH23, USH1E:
Usher desconocido, USHI1F: PCDH15,
USH1G: USH1G, USH2A: USH2A,
USH2C: GPR98, USH3: CLRN1
Anomalias en la pigmentacion de | Esporadico o | WS1: PAX3, WS2: MTIF, SNAI2,
Waardenburg piel, pelos y ojo AD WS3: PAX3, WS4: END3, ENDRB,

SHOX10

Tabla 3. Sindromes que asocian hipoacusia.
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Las malformaciones aisladas del pabellén auricular como marcas en la piel preauricular
, . . . . . 245
y / o fistulas se asocian con una mayor prevalencia de hipoacusia en algunos estudios” .
Ademas, el paladar hendido se asocia con un aumento de la prevalencia de hipoacusia

conductiva en los nifios, incluso después de la reparacién quirdrgica®®.

El tratamiento con agentes quimioterdpicos se considera un importante factor de
riesgo de hipoacusia en la infancia. El cisplatino es el agente mas usado cominmente y es el
gue exhibe la mas potente accidn ototdxica. Existe susceptibilidad individual a su ototoxicidad,
pero una Unica dosis alta puede provocar una gran pérdida de audicién. En general, la
hipoacusia se presenta en un 62% de los pacientes tratados y suele ser bilateral afectando a las
frecuencias 4000 a 8000 Hz, cuyos primeros signos aparecen a los 3 6 4 dias del comienzo de la
administracién, apareciendo clinicamente en un 7% de los individuos. En los nifios esta
ototoxicidad es de mayor importancia por su extendido uso para el tratamiento de tumores
sélidos de esta poblacién (osteosarcoma, tumores germinales, neuroblastoma) y por su mayor
severidad (rango del 84 al 100%) probablemente potenciada por la irradiacién craneal

concurrente*"’

. En el caso de los nifios la hipoacusia para frecuencias agudas inducida por el
cisplatino (definida por umbrales superiores de 40 dB en 1000 Hz y en adelante) ocurre en la
mitad de los nifios con una dosis estandar (60 a 100 mg/m2 por curso), un tercio de los cuales

requeriran tratamiento audioldgico para compensar la pérdida®*®.

En cuanto a las enfermedades neurolégicas en los recién nacidos, se incluyen la
meningitis y la hemorragia intraventricular. La meningitis es una causa conocida de pérdida
auditiva neurosensorial y se registra en la lista de factores de riesgo para la pérdida de

181 E| riesgo de hipoacusia debido a la meningitis varia

audicion congénita definida por el JCIH
ampliamente en la literatura, aunque las tasas que se muestran son mas altas que las de la
poblacién general. Las consecuencias a largo plazo, tales como la mejora o el empeoramiento
de la hipoacusia también varian®®®. Los neonatos con hemorragia intraventricular, que es
especifico de los recién nacidos prematuros, presentan una prevalencia ligeramente mayor de
pérdida de audicidn. Se ha puesto de manifiesto el papel que ejercen las lesiones de sustancia

blanca sobre la hemorragia intraventricular en los resultados del neurodesarrollo en lo que

respecta a la hipoacusia®°.

Finalmente, en cuanto a enfermedades endocrinolégicas, |a hipoacusia se relaciona
con el hipotiroidismo y la fenilcetonuria. En primer lugar, el hipotiroidismo congénito esta
fuertemente asociado con una mayor prevalencia de hipoacusia que la de la poblacién general;

la mayoria de los casos son bilaterales y puede ser desde leve a moderada en cuanto a su
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severidad®®. Por otra parte, la fenilcetonuria es una enfermedad endocrina congénita en la
qgue se realiza detecciéon de forma universal y tiene tratamiento; pero su asociacion con la

hipoacusia, especialmente si no se trata, es dificil de determinar®?.

1.7. DESARROLLO DE LOS PROGRAMAS DE CRIBADO DE HIPOACUSIA
NEONATAL.

La hipoacusia reune los requisitos minimos de las patologias que son susceptibles de
realizar cribado; existe un método fiable, objetivo y sencillo de deteccién, al igual que ocurre
con el diagndstico y, ademads, esta reconocido en la actualidad que se pueden instaurar
tratamientos de forma precoz que son capaces de solucionar el problema en su totalidad o al

menos limitar las consecuencias de una manera destacada®™.

En ESPANA, los programas de screening de hipoacusia comenzaron a realizarse en la
poblacién de riesgo, a instancias del JCIH en Estados Unidos, que desde 1972 viene realizando
multiples revisiones y ha establecido los indicadores de alto riesgo de hipoacusia en la etapa
prenatal, perinatal y postnatal como se ha mencionado en el apartado anterior®®. El motivo de
publicar la primera lista de Registro de Alto Riesgo para la hipoacusia fue centrar las pruebas
auditivas para identificar hipoacusia en nifios con antecedentes de riesgo; ya que en estos, la
posibilidad de tenerla era 10 veces mayor que en la poblacién general®™*.

Por ello desde hace mas de 50 afios se reconoce la necesidad de implantar la
exploracién auditiva en los recién nacidos, sin embargo, las posibilidades de realizacion de
programas de screening universales no ha sido posible hasta hace poco tiempo. Incluso se
llegd a pensar que el neonato no era apto para someterse a pruebas objetivas de la audicion.
Este panorama ha cambiado radicalmente en los ultimos afios gracias a los avances técnicos,
como el descubrimiento de las otoemisiones acusticas evocadas transitorias (OEAT) y los

potenciales auditivos del tronco cerebral automatizados (PEATC-A)*>

Desde los afios 90 existe un gran interés en la deteccién precoz de la hipoacusia, tanto
por la posibilidad real de hacer un despistaje universal, como por la posibilidad de una
intervencién temprana. En 1990 la iniciativa “Salud para todos en el afio 2000” de la OMS
propuso entre sus objetivos que el diagndstico de la hipoacusia fuera realizado en una edad
inferior a los 12 meses para el afio 2000. También ha contribuido decisivamente el Consensus

Statement of National Institute of Health de los Estados Unidos, que en 1993 recomendod la
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255256 Es en marzo de este

evaluacién auditiva de todos los nifios antes de los 3 meses de vida
mismo afo cuando el National Institute of Health publicé un consenso donde un importante
grupo de expertos proponen la combinacion de dos técnicas, las otoemisiones y potenciales
auditivos de tronco cerebral, como la estrategia idonea para realizar el screening neonatal de
forma universal antes de los tres meses de vida. Este documento ponia gran énfasis en la
necesidad de establecer un programa de intervencidon sobre los nifios identificados con
hipoacusia de forma integrada con el programa de screening. Establece la realizacion de un
screening en dos etapas bien definidas, la primera con otoemisiones acusticas aplicadas a

todos los recién nacidos y la segunda, con potenciales auditivos evocados de tronco cerebral

para aquellos que no superen la primera fase con las otoemisiones®®.

Ademas el JCIH, que agrupa las Academias americanas implicadas en el diagndstico y
tratamiento de problemas auditivos, recomendd en 1994 la deteccidén universal de la
hipoacusia en el recién nacido y establecié que deben identificarse a los nifios hipoacusicos
antes de los 3 meses de vida, debiendo instaurarse la intervencién antes del sexto mes de

d181,183,184,186,256,

eda ; ya que el estudio limitado Unicamente de aquellos con factores de riesgo

sélo identifica al 50% de los neonatos con hipoacusia®’.

A partir de esto, en Espafia se han desarrollado programas de deteccion precoz de la
hipoacusia en poblacidn de riesgo en hospitales de diversas comunidades auténomas, algunos
de los cuales participaron en un estudio multicéntrico realizado en 1991 y 1992 para la

28 Este

deteccion de hipoacusias en recién nacidos de alto riesgo y que se publicd en 1994
estudio es el origen de la CODEPEH, que es una comisidn cientifica que se crea con el objetivo
global de difundir e impulsar la deteccion y diagndstico precoz de las sorderas infantiles. Este
trabajo fue realizado por miembros de la Asociacién Espanola de Pediatria (AEP) y de la
Sociedad Espafiola de Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello (SEORL-CCC),
promovido por FIAPAS (Confederacion Espafiola de familiares de personas sordas), con el
apoyo de la Fundacidn ONCE y con la colaboracién del Real Patronato sobre Discapacidad. A

raiz de este estudio y tras conversaciones con el INSALUD (Instituto Nacional de la Salud) se

constituy6 en 1995 la CODEPEH™.

Desde que se crease la CODEPEH en Espafia, ésta ha establecido los indicadores de

alto riesgo de hipoacusia en la etapa prenatal, perinatal y postnatal®*

. Ademas, elaboré un
protocolo en 1996 para la deteccidon de la hipoacusia en recién nacidos con indicadores de
riesgo dada la mayor incidencia de hipoacusia en este grupo para comenzar a realizar

programas de cribaje auditivo en la poblacién de riesgo®>.
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Por otra parte, en 1995 la US Preventive Services Task Force (USPSTF) encontré
pruebas suficientes para recomendar el cribado universal de la hipoacusia, basado en Ia
prevalencia de la hipoacusia y el riesgo de clasificacidén errénea; mientras que la evidencia de la
eficacia de la intervencién temprana para los pacientes diagnosticados por cribado fue
incompleta, el grupo de trabajo aprobd el andlisis selectivo de los recién nacidos de alto riesgo

debido a su mayor prevalencia de hipoacusia®®.

Asi en 1998 se inicié una campafa para la deteccién precoz de sorderas en recién
nacidos con indicadores de riesgo. El 4mbito de aplicacion eran los hospitales del INSALUD®*.
La estrategia mas utilizada en los programas de screening auditivo era la de estudiar a la
poblaciéon con factores de riesgo, aunque sdélo detectaba el 40-50% de los casos de
hipoacusia®:. Estos datos se consideraron suficientes para justificar el screening universal
antes de los 3 meses de edad para detectar la hipoacusia, como asi lo preconiza el European

Consensus Development Conference on Neonatal Hearing Screening que se firmoé en Milan en

1998, publicando el siguiente decalogo®®’:

1. La hipoacusia permanente bilateral con umbral igual o superior a 40 dB en las
frecuencias de 500, 1000, 2000 y 4000 Hz. constituye un serio problema de salud que
afecta a 1 de cada 1.000 nifios. La intervencién temprana en los primeros meses de
vida produce resultados exitosos. Por ello, la identificacion mediante el screening lo
antes posible tras el nacimiento, mejora la calidad de vida y las oportunidades de estos
nifios®®".

2. Laefectividad de los programas de intervencién esta bien establecida.

3. Los métodos de identificacion en el periodo neonatal estan actualmente aceptados en
la practica clinica. Son métodos efectivos con los que se espera identificar al menos al
80% de los casos de hipoacusia y los falsos positivos, que constituyen un 2-3%, estan

controlados en los programas de screening®®*.

4. El screening neonatal en las maternidades es mas efectivo y barato que los test de
observacién de conducta convencionales que se llevan a cabo a los 7-9 meses de

edad”®,

5. Realizar el screening neonatal sélo a poblacion de riesgo (6-8% de todos los recién
nacidos) reduce el coste, pero deja sin identificar el 40-50% de los casos. El screening
neonatal a la poblacion de riesgo en paralelo con el test de observacién de conducta al

79-92 meses es mas caro y menos efectivo que el screening neonatal universal®®.
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6. En el periodo neonatal, el screening puede no identificar las hipoacusias adquiridas y
las progresivas de aparicion tardia (10-20% de todos los casos de hipoacusia) por lo

que es necesario disponer de métodos de seguimiento®®”.

7. Existe la posibilidad de provocar ansiedad familiar con los falsos positivos y un retraso
en el diagndstico por los falsos negativos, pero son riesgos aceptables frente al

beneficio obtenido.

8. El screening auditivo neonatal debe ser considerado como la primera parte de un
programa de prestaciones al nifio hipoacusico incluyendo la facilitacion del diagnéstico

y asesoramiento.

9. Es esencial en todo programa de screening, la existencia de un sistema de control de
calidad que incluya el entrenamiento del personal y el seguimiento del programa,

debiendo existir una persona responsable del mismo.

10. Aunque los sistemas de Salud en Europa difieren de unos paises a otros en cuestiones
de organizacion y funcionamiento, la implantacion de programas de screening
neonatal no deben retrasarse'”. Ello ofrece a los ciudadanos europeos mejores

oportunidades y calidad de vida.

Esto también lo preconizan la American Academy of Pediatrics (AAP) en 1999, que en
febrero de dicho afio publica en Pediatrics un informe apoyando formalmente al JCIH®* y
justificando que, en todos los hospitales con partos, debe existir un programa neonatal de
screening universal para la hipoacusia con el objetivo de prevenir sus consecuencias adversas a
través de la deteccion universal y la deteccidn de los recién nacidos con pérdida auditiva antes
de los 3 meses de edad y la intervencion a los 6 meses de edad, segun lo recomendado por los
Institutos nacionales de Salud®®; la CODEPEH, que en 1999 modifica el protocolo elaborado en
el 1996 para la deteccién de la hipoacusia en recién nacidos con indicadores de riesgo,
elaborando un Programa para la Deteccidn Precoz, Tratamiento y Prevencidn de la Hipoacusia
infantil en el que se recomienda la realizacién de un despistaje universal®®®; el JCIH en 20002,
con sus recomendaciones con el objetivo de detectar como minimo todos los nifios con
hipoacusia bilateral con umbral mayor o igual a 35 dB en el mejor oido (es este un documento
en el que se establecen las bases sobre las que debe asentarse el screening, seguimiento,
identificacion, intervencion sobre los casos detectados y sobre la evaluacion del programa; en
él se destacan, entre otras recomendaciones, que el screening universal debe tener como
objetivo explorar al 100% de los recién nacidos aceptando como minimo una cobertura del

95% de los mismos, se debe detectar a todos los nifios con hipoacusias bilaterales con umbral
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superior a 35 dB en el mejor oido, la metodologia empleada debe tener una tasa de falsos

positivos que no debe superar el 3% y la de falsos negativos debe tender a 0, y sobre la técnica

263,

a utilizar recomienda el uso tanto de las OEAT como los PEATC-A (solos o en combinacién)™”; y

la Sociedad Espafiola de Neonatologia en 2001%%.

Esto constituye la base de los programas de cribado auditivo universal en el recién
nacido en el mundo desarrollado e implementado de forma rutinaria mediante la legislacion

nacional, disposiciones regionales o iniciativas de salud individuales hospitalarias.

En Espafia, en 1999 la CODEPEH?®® se pronuncié sobre la estrategia de deteccién a
seguir en nuestro pais, editando un documento en el que se propone un protocolo combinado
de OEAT y PEATC-A para el despistaje precoz de la hipoacusia en neonatos que en una primera
etapa debia conseguir la cobertura de la poblacién de riesgo®®® para, con posterioridad y en

virtud de la implementacién conseguida, preconizar la implantacién universal®®.

En el ano 2000 el JCIH cree que existen varios factores que aumentan el riesgo de
deficiencia auditiva. Estas incluyen: bajo peso al nacer, prematuridad, hipoxia perinatal e
ictericia™®. Uno o mas de estos factores se presentan entre el 6% y el 8% de los recién nacidos.
En este grupo, la incidencia de sordera es mayor que en otros nifios y entre el 2,5% al 5% tiene

un diagndstico de pérdida auditiva importante®®’.

Aunque la CODEPEH se cred en Espafia en el afio 1995, con el objeto de promover los
programas de deteccidn precoz de la hipoacusia, no fue hasta abril del afio 2003 cuando se
logrd el consenso acerca de los contenidos basicos y minimos para el establecimiento de estos

1%, El 14 de noviembre de 2003 la Direccién General de Salud

Programas a nivel naciona
Publica del Ministerio de Sanidad y Consumo publicé un documento sobre el “Programa de
Deteccidon Precoz de la Hipoacusia” consensuado con representantes de las Comunidades
Autonomas, Comité de Representantes de Minusvalidos (CERMI), Federacion Espafiola de
Asociaciones de Padres y Amigos de los Sordos (FIAPAS) y la CODEPEH, estando representada
la SEORL-CCC y la AEP en esta ultima®®®. Ese mismo afio, el Ministerio de Sanidad y Consumo
junto con las Comunidades Autdnomas aprobaron el Plan Nacional de Deteccion Precoz de la
Hipoacusia en Espafa. Desde entonces, el desarrollo de los programas de deteccion precoz de

hipoacusias en nuestro pais ha sido evidente y se preveia que al final del 2010 todas las

Comunidades Auténomas hubieran puesto en marcha el suyo®®.

Es importante recordar que, cuando los programas especificos para la deteccion

precoz de la hipoacusia no se habian puesto en marcha, la edad media del diagndstico se
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producia alrededor de los 3 afios, siendo este dato comun a Espafia, la Comunidad Europea y

los Estados Unidos?’°.

En la actualidad se estan llevando a cabo programas completos de deteccidn,
diagndstico e intervencién tempranos en todas las comunidades auténomas. Es importante
recalcar que estos programas no tienen ninguna oportunidad de éxito sin basarse en la
comunidad y sin el soporte de instituciones o agencias publicas que supervisen el desarrollo de

todo el programa en conjunto®’*.

Por otro lado en el afio 2005 el JCIH'® define que los programas de deteccién precoz
de la hipoacusia deben estar centrados en la familia y basados en la comunidad. Los sistemas
desarrollados deben ser coherentes, coordinados, puntuales en el tiempo y accesibles a todos

los nifios.

En el afio 2007™, junto con una actualizacién de los indicadores propuestos para la
medicidn de la calidad, la JCIH recomienda realizar un seguimiento oportuno y exacto de las
medidas de calidad relevantes como una practica esencial para la comparacién entre

programas y la mejora continua de la calidad.

Desde un punto de vista legislativo, en Espaia, el marco normativo actual tiene como
apoyo la Proposicion no de Ley aprobada en el Congreso de los Diputados con fecha 26 de
marzo de 1999, que insta al Gobierno a articular un Plan Nacional de prevencién de la Sordera

Infantil en coordinacién con las Comunidades Auténomas, con los siguientes contenidos'’:

— Incorporacion en el Programa de Salud Materno-Infantil de actividades dirigidas a la
identificacion, seguimiento y, en su caso, tratamiento de los factores de riesgo de
hipoacusia neonatal durante el embarazo.

— Protocolizacion de las exploraciones neonatales y pediatricas dirigidas a valorar el
estado de audicién en los nifios.

— Tratamiento y rehabilitacién médico-funcional de los nifios con hipoacusia.

— Establecimiento de coordinacién entre las areas sanitarias, educativas y sociales para

garantizar la atencion integral de los nifios con deficiencia auditiva.

En 2000, en el Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud, se crea un grupo
de trabajo sobre hipoacusias, integrado por representantes de las Comunidades Auténomas, la
CODEPEH, FIAPAS y el CERMI*®®. En abril de 2003 se llega a un consenso sobre contenidos
basicos y minimos del Programa de Deteccién Precoz de la Hipoacusia, como se ha expuesto

anteriormente. En noviembre de ese mismo afio se aprueba un registro minimo y resultados
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de dicho programa, concluyendo de este modo los tramites necesarios para su implantacion

en Espafia’’?.

En Castilla y Ledn, el 14 de febrero de 2001 las Cortes aprueban una Proposicion no de
Ley relativa a la creacion de un Programa de Deteccidn Auditiva Universal en Neonatos en

Castillay Ledn®’.

Paralelamente, desde el Ministerio de Sanidad y Consumo, en cumplimiento del
Convenio-Marco de colaboracién con el CERMI se crea un grupo de trabajo para abordar la
normalizacién de los Programas de Deteccidon Precoz de Hipoacusia en las Comunidades

Auténomas®’.

En este grupo de trabajo se acuerda que es imprescindible la existencia en todas las
Comunidades Auténomas de un programa de deteccidn precoz de hipoacusia. Los contenidos

basicos y minimos de estos programas deberan ser'’:

- Deteccidn precoz durante el primer mes de vida mediante cribado universal.
- Acceso a la fase de diagndstico a los tres meses.
- Acceso a la fase de tratamiento a los seis meses.

- Seguimiento de todos los casos detectados.

Las estrategias propuestas para lograr estos objetivos son las siguientes®’:

- Deberan existir profesionales responsables de este programa.

- Se realizara la primera prueba al nacimiento, antes del alta. Debera existir un
sistema de recuperacion de los casos perdidos.

- Esrecomendable que las pruebas sean automatizadas y se puedan realizar todos
los dias del afio.

- Debera darse informacidn oral y escrita a los padres, previa a la prueba.

- Se solicitara el consentimiento de los padres para la realizacion de las mismas.
No se precisa documento escrito.

- Debera darse informacién del resultado a los padres.

- Serecogeran indicadores de control de calidad de los programas.

- Los resultados de las pruebas se registraran en el Documento de Salud Infantil.
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HIPOTESIS Y JUSTIFICACION

La experiencia de 10 afios de un Programa de Deteccion Precoz de Hipoacusia
Neonatal permite realizar estudios estadisticos para determinar cudles han sido sus resultados
en la provincia de Salamanca y compararlos con los obtenidos previamente cuando solo se
realizaba cribado de los recién nacidos que presentaban algun factor de riesgo de hipoacusia
(cribado no universal). Esto también se debe gracias a que nuestro hospital es un centro en el
gue se llevan a cabo todas las fases del Programa y, por tanto, nos aporta el acceso a todos los

datos referentes al mismo.

Ademas, esto no sdlo permite presentar resultados en el campo del cribado sino
también en el campo diagndstico y terapéutico, analizando el grupo de nifios con hipoacusia
en funcion de diversas variables como son las pruebas realizadas y la actitud terapéutica

tomada en cada grupo.

También permite determinar cuales de los factores de riesgo recogidos en el programa

influyen realmente en nuestra poblacidn en la aparicion de hipoacusia y cudles no.

Finalmente se trata de analizar nuestro propio Programa y poder identificar
determinados factores que puedan proporcionar un desarrollo mas eficaz y eficiente del

mismo.
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OBJETIVOS

3.1. OBJETIVO PRINCIPAL.

El objetivo de este estudio es la descripcion de los resultados del Programa de
deteccidon precoz de hipoacusia en recién nacidos en la provincia de Salamanca desde el 1 de

enero de 2005 hasta el 31 diciembre de 2014 (ambos incluidos).

Se trata de describir los resultados en sus tres fases: cribado, diagndstico y
tratamiento; y analizar lo que sucede en cada uno de los grupos de nifios en funcion de si

pasan o no la fase de cribado, llegan a la de diagndstico y, posteriormente, a la de tratamiento.

3.2. OBJETIVOS SECUNDARIOS.

— Andlisis de la poblacion.

— Andlisis de los resultados de las pruebas de cribado.

— Andlisis de las pruebas diagndsticas.

— Andlisis de los resultados del diagndstico (presencia o no de hipoacusia, tipo y grado de
la misma).

— Andlisis del tipo de tratamiento recibido y la edad de su instauracion.

— Analizar si todos los nifios con hipoacusia son detectados por el Programa o, por el
contrario, hay falsos negativos.

—  Estudio de los factores de riesgo de hipoacusia.

—  Comprobar si se cumplen los criterios de calidad del Programa de Deteccién Precoz de
Hipoacusia.

— Analizar la situacion previa a la implantacion de dicho Programa de Deteccion
Universal de la hipoacusia, cuando sdlo se realizaba cribado si los nifios tenian factores
de riesgo de la misma.

— Comparar ambas situaciones y analizar los cambios que se han producido con la
instauracién de dicho Programa universal, en cuanto a la edad de diagnéstico y la edad

de instauracién de tratamiento, entre otros.
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MATERIAL Y METODOS

4.1. DISENO DEL ESTUDIO.

Se trata de un estudio retrospectivo descriptivo longitudinal de todos los recién
nacidos sometidos al cribado universal de hipoacusia en la provincia de Salamanca entre los

anos 2005 y 2014, ambos inclusive.

Ademas se analizan todos los nifios a los que se les realizd el cribado de hipoacusia
previos a la instauracion del Programa universal, cuando sdlo se realizaba dicho cribado si
presentaban factores de riesgo. Son nifios nacidos entre los afios del 2000 al 2003 (ambos
inclusive). También se han analizado un grupo de nifios nacidos en este periodo con
diagndstico tardio de hipoacusia, al no haber sido cribados por no presentar dichos factores de

riesgo.

En la Comunidad Auténoma de Castilla y Ledn lleva realizandose el cribado universal
de hipoacusia desde el afio 2004 en los hospitales publicos. En nuestra provincia se realiza
desde ese mismo afio en el hospital publico (Complejo Asistencial Universitario de Salamanca),
al que acceden todos los niflos nacidos en la provincia, ya sean en dicho hospital publico o en
el hospital privado (Hospital General de la Santisima Trinidad). La informacién obtenida es
almacenada en la base de datos del Programa de Deteccién Precoz de la Hipoacusia Infantil de

Castillay Ledn.

Por tanto, como el afio 2004 es en el que comienza a implantarse el Programa, y por
tanto, un ano de solapamiento entre esto y el cribado no universal, lo hemos excluido del

estudio para evitar sesgos.

4.1.1. POBLACION DEL ESTUDIO.

Se dispone de dos muestras de pacientes. Una compuesta por los nifios nacidos entre

el 1 de Enero de 2000 y el 31 de Diciembre de 2003; en la que a su vez existen dos subgrupos:

- Uno formado por los nifios sometidos a las pruebas de cribado de hipoacusia, ya que
presentaban factores de riesgo de la misma.

- El otro grupo son nifios que no presentan dichos factores de riesgo, por ello no se
sometieron a las pruebas de cribado; y, sin embargo, posteriormente se detecta que

presentan hipoacusia.
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El segundo grupo lo componen los niflos nacidos a partir del 1 de enero de 2005 hasta
el 31 de diciembre de 2014, en los que se realiza el cribado de forma universal,

independientemente de que presenten factores de riesgo de hipoacusia o no.

4.1.2. DATOS Y TRATAMIENTO DE L.OS MISMOS.

Para esta investigacion hemos recogido todos los datos clinicos de los nifios que
pertenecen a la poblacion de estudio. Los pardmetros estudiados en el analisis pertenecen a la
historia clinica del recién nacido, teniendo los diversos permisos hospitalarios que proceden y

los criterios de confidencialidad garantizados.

Los datos de los nifios previos a la implementacién del Programa de cribado universal
fueron registrados en una base de datos informatizada en Microsoft Excel 2010 y exportados

para su tratamiento estadistico a una base del programa SAS-JMP (versién 12).

Por otra parte, los datos de los nifios nacidos a partir del afio 2005 sometidos a un
cribado universal fueron incorporados en un programa informatico de red propia dentro del
Programa de Deteccién Precoz de la Hipoacusia Infantil, creado por la Direccién General de
Salud Publica de la Consejeria de Sanidad de Castilla y Ledn y que han sido proporcionados por
la misma. Dicha base de datos fue exportada a otra creada en Microsoft Excel 2010 vy

posteriormente en una base del programa SAS-JMP (version 12) para su estudio estadistico.

Toda la investigacidn realizada ha seguido las normas éticas de la Declaraciéon de

Helsinki.

4.1.3. VARIABLES DEL ESTUDIO.

Las variables que se han estudiado en los diferentes grupos descritos anteriormente

son las siguientes:

o Sexo.

o Edad gestacional.

o Centro de nacimiento: si pertenece al hospital publico o al privado de nuestra

provincia.
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o

Edad a la que se realizan las pruebas de cribado o edad de consulta.

Fase de cribado:

=  Primera prueba de PEATC-A: se analiza el resultado para ambos oidos
independientemente.

=  Segunda prueba de PEATC-A: se analiza el resultado para ambos oidos

independientemente.
Fase de diagndstico:

= Se analizan los resultados en las diferentes pruebas que se realizan:
* Primeros PEATC (potenciales evocados auditivos de tronco cerebral): se
analiza el umbral auditivo obtenido para cada uno de los dos oidos.
* Segunda prueba de PEATC: se analiza el umbral auditivo obtenido para cada
uno de los dos oidos.
*  OEAT: si estan presentes o no en cada uno de los dos oidos.
*  PEAEE (potenciales evocados auditivos de estado estable): resultado en cada
oido en 500, 1000, 2000, 4000 Hz y su umbral medio (resultados en decibelios
HL).
= Diagndstico: si presenta o no hipoacusia y su tipo:
* Normoacusia.
*  Hipoacusia de transmision.
* Hipoacusia neurosensorial.
*  Hipoacusia mixta.
= Tipo de afectacion:
*  Unilateral.
*  Bilateral.
=  Grado de hipoacusia.
*  Leve.
* Moderada.
*  Severa.

*  Profunda.

Factores de riesgo. Los factores de riesgo que se estudian son los incluidos en el

Programa:

=  Historia familiar de pérdida auditiva permanente desde la infancia.
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=  Sindromes que incluyan hipoacusia neurosensorial, de transmision o disfuncién
tubarica.

=  Infeccion intratdtero (CMV, herpes, toxoplasma, sifilis, rubeola)

. Peso <1500gr.

=  Malformaciones craneofaciales.

= Infecciones postnatales asociadas con hipoacusia NS (meningitis bacteriana).

= Hiperbilirrubinemia grave.

= Asfixia perinatal (Apgar 5' <3, pH arterial >7,10)

= Hemorragia intracraneal.

=  Convulsiones.

=  Ventilacién mecdnica asistida >48 horas.

= Hipertension pulmonar persistente asociada a ventilacién mecanica.

=  Condiciones que requieran uso de oxigenacion mediante membrana
extracorporea.

=  Drogas ototdxicas.

=  Traumatismos craneales con pérdida de conciencia o fractura.

= Qtitis seromucosas recurrentes o persistentes durante al menos 3m.

=  Cualquier enfermedad o condicién que requiere ingreso en UCIN >48 horas o mas.

*  Ademads se analiza otro factor que es la consanguinidad, que no estd incluido en el
programa y sin embargo al analizar las historias clinicas de los pacientes se

observé que era frecuente su aparicion.

o Fase de tratamiento:
= Tipo de tratamiento:
*  Seguimiento o terapia auditivo-verbal.
*  Audioprotesis.
*  Implante coclear.

=  Edad de instauracién del tratamiento precisado.

4.1.4. CRITERIOS DE SELECCION.

- Nifios nacidos en la provincia de Salamanca desde el 1 de Enero de 2000 hasta el 31 de
Diciembre de 2003.
- Nifios nacidos en la provincia de Salamanca desde el 1 de Enero de 2005 hasta el 31 de

Diciembre de 2014.
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4.1.5. CRITERIOS DE EXCLUSION.

- Nifios nacidos en la provincia de Salamanca en el afio 2004, ya que no se ha
considerado para el estudio puesto que fue un afio en el que se solapé el cribado a
nifios con factores de riesgo y comenzd a implantarse el programa de cribado
universal, como se ha expuesto anteriormente.

- Nifios a los que se les hace el cribado en el Complejo Asistencial Universitario de
Salamanca pero su nacimiento no fue en nuestra provincia.

- Nifios de los que no se dispongan todos los datos de las variables del estudio.

- Niflos que no cumplieron todo el protocolo del Programa de deteccién de la

hipoacusia.

4.1.6. RECURSOS HUMANOS.

En cuanto a los recursos humanos, cabe destacar la implicacién del
Otorrinolaringdlogo y enfermeras encargadas de llevar a cabo el Programa. También el servicio

de Foniatria, ya que forman parte importante en el seguimiento de los nifios hipoacusicos.

Finalmente, es importante el papel desempefiado por la Consejeria de Sanidad de
Castilla y Ledn, por la cesion de los datos incluidos en el fichero HIPOACUSIA, titularidad de la

Junta de Castilla y Ledn, mediante una resolucion con fecha 22 de julio de 2016 (anexo).

4.1.7. ANALISIS ESTADISTICOS.

El andlisis de los datos ha sido llevado a cabo con el programa SAS-JIMP, en su versiéon

numero 12.

Para el estudio descriptivo se han utilizado porcentajes para las variables cualitativas; y

medias, desviaciones tipicas, medianas y rango intercuartilico para las variables cuantitativas.

En el andlisis de asociacidn entre variables cualitativas se ha empleado la Chi-cuadrado
de tablas de contingencia. En el caso de que las tablas de contingencia estuviesen poco
ocupadas se utilizd el test exacto de Fisher. Se ha utilizado el Odds-ratio para la valoracion del

grado de asociacién en tablas 2x2.
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Para el andlisis de la diferencia de medias entre dos grupos se ha utilizado el test t.
Previamente se ha testado la normalidad de los datos con el test de Kolmogorov-Smirnov vy la

igualdad de varianzas mediante el test F.

En el estudio realizado para comprobar el grado de concordancia entre dos pruebas se

ha utilizado el indice Kappa.

Los intervalos de confianza se han calculado al 95% vy el nivel de significacién utilizado

ha sido el 5%.

4.2. FASES DEL PROGRAMAY7,

Todas las actividades del Programa en nuestra Comunidad Auténoma se organizan en

tres fases:

e Cribado. Es la fase en la que se aplican diferentes procedimientos y pruebas con el
objetivo de identificar a los individuos que presentan hipoacusia o un riesgo elevado de

padecerla.

e Diagndstico. En ésta se realizaran todas las pruebas necesarias para llegar al

diagndstico de la enfermedad.

e Tratamiento. Es la fase en la que participan todos los profesionales necesarios para
llevar a cabo un tratamiento integral y multidisciplinar, con el objetivo de tratar de evitar las

consecuencias de la hipoacusia en el nifo.

4.2.1. FASE DE CRIBADO?7,

Se conoce también como FASE ORL-I. Se realiza en todos los hospitales publicos que
disponen de Servicio de Ginecologia y Obstetricia y a ella pueden acceder todos los recién

nacidos en Castilla y Ledn.

Internacionalmente existen dos pruebas aceptadas para la realizacion del cribado
auditivo, que son las OEAT y los PEATC-A. Con este fin, ambas pruebas presentan una alta
sensibilidad y son complementarias. Dado que el objetivo del cribado es descubrir cualquier

tipo de hipoacusia, cuando se utilizan las dos pruebas se consigue evitar la aparicion de falsos
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negativos. Aunque podrian realizarse de forma secuencial, su uso conjunto debe limitarse a
aquellos casos concretos en los que existan factores de riesgo de hipoacusia retrococlear o
cuando se sospeche la existencia de una neuropatia auditiva. Los demas recién nacidos pueden

ser analizados con cualquiera de ambas técnicas®>?”>.

Por tanto, en los niflos que no presentan factores de riesgo de hipoacusia retrococlear
esta fase puede realizarse tanto con los PEATC-A como con las OEAT. En el caso de no superar
el cribado con los PEATC-A, pueden ser derivados a la fase de confirmacion diagndstica sin ser
necesaria una segunda prueba. Sin embargo, si se usan las OEAT, han de repetirse al menos
una vez antes de derivarlos a la fase diagndstica, especialmente si se realizan antes de las 72

horas de edad del nifio®®.

En los programas de cribado basados en OEAT, los nifios que presentan factores de
riesgo de hipoacusia retrococlear, tienen que ser sometidos a otra prueba complementaria
(PEATC-A o PEATC), aunque hayan superado las OEAT, con el fin de evitar los falsos negativos
asociados a la existencia de una neuropatia auditiva. Por la misma razdn, en los casos en los
gue se haya utilizado como prueba de cribado los PEATC-A y no los hayan superado, se debe

aplicar conjuntamente las OEAT, con el fin de documentar una posible neuropatia auditiva®®®.

En nuestra comunidad se ha optado por elegir los PEATC-A como la prueba a efectuar

en esta fase y asi se realiza en nuestra provincia.

Por otra parte, se recomiendan protocolos diferentes para los nifios procedentes de la
UCIN y los procedentes del servicio de Maternidad. Cuando los nifios presentan estancias en
UCIN superiores a 5 dias, deben ser explorados con PEATC obligatoriamente para evitar el fallo
diagndstico de las hipoacusias neurales. Si no pasan la prueba de los PEATC-A deben ser
citados directamente con el otorrinolaringdlogo (ORL) para reevaluacidn, incluyendo la
realizacion de las pruebas de PEATC y OEAT, si estas no se han realizado en la fase de cribado.
Ademas, los nifos que reingresan durante el primer mes de vida necesitan repetir el cribado

auditivo antes de su alta cuando se asocien a factores de riesgo de hipoacusia®®’.

Esta fase de cribado, a su vez, se divide en dos:
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A) PRIMERA PRUEBA DE CRIBADO.

Se garantiza el acceso al cribado auditivo y la cobertura en la realizacion de la prueba a
los recién nacidos que se encuentran en el servicio de Ginecologia y Obstetricia, asi como a los
ingresados en otros servicios (Neonatologia, UVI); incluyendo a los nifios nacidos en fin de
semana. Por otro lado, los nacidos en hospitales privados, que en el caso de la provincia de
Salamanca es el Hospital General de la Santisima Trinidad, tras el alta podran acceder a la

realizacion de las pruebas de cribado en el hospital publico.

La prueba se puede realizar a partir de las 6 horas de vida y debe hacerse antes del
alta. En el caso de que no fuera posible, se debe garantizar la realizacién de la misma antes de

15 dias, estableciendo un sistema de recaptura de estos nifios.

Una vez realizada la prueba de PEATC-A, cuyo nivel de estimulacidn se fijara en 35 dB,

los resultados pueden ser:

e  PASA (hay respuesta normal en ambos oidos a 35 dB): resultado negativo.

En este caso se le da el alta al recién nacido, siguiendo una serie de requisitos:

— Informacion oral a padres/tutores y registro en el Documento de Salud Infantil.
—  Seguimiento del nifio por su pediatra (segun protocolo).
— Sise trata de un nifio con factores de riesgo, el pediatra de atencion primaria hara

un seguimiento especial protocolizado.

e  NO PASA (uno o ambos oidos): resultado positivo:

—  Es preciso repetir la prueba antes de que el nifio cumpla 1 mes de edad (edad
corregida: calculada de acuerdo a la fecha de parto a término) debido a la posible

inmadurez del recién nacido.

B) SEGUNDA PRUEBA DE CRIBADO.

Los niflos en los que se precise hacer recribado, es decir, hacer una segunda prueba,

deben ser evaluados de forma bilateral aunque en la prueba inicial solo fallara un oido®®.

Una vez hecha la segunda prueba de PEATC-A, se seguiran las siguientes pautas en

funcién de los resultados obtenidos:
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e  PASA (ambos oidos): resultado negativo. Se da el alta, teniendo en cuenta los mismos

requisitos que en la primera prueba.
e NO PASA (uno o ambos oidos) resultado positivo:

— Debe pasar a la fase de diagndstico cuando cumpla los 3 meses de edad (edad
corregida).

—  En este momento se abre una historia clinica al nifio antes de derivarle a la fase de
diagndstico, realizando las exploraciones que se considere oportunas.

—  Los nifios que no disponen de Tarjeta Individual Sanitaria de Sacyl, se remiten a su

sistema asistencial para valoracién diagndstica y tratamiento.

Todo esto se resume en la figura 15.

Los nifios con factores de riesgo de hipoacusia, tras superar esta primera fase, son
seguidos de forma individualizada segun la probabilidad que tengan de presentar dicha
enfermedad de forma tardia. Por ello, deben ser reevaluados al menos una vez antes de los
24-30 meses, aunque hayan pasado el cribado neonatal. En nifios con alto riesgo, esto debe
realizarse de forma mas precoz y frecuente. Dentro de este grupo, aquellos nifios que
presenten sospecha de lesion retrococlear son evaluados con PEATC, como los nifios de UCIN,

independientemente del resultado obtenido en las OEAT?®.

Ademas estos nifios deben ser seguidos en el Programa del Nifios Sano en los Centros
de Salud, realizando un seguimiento permanente aunque hayan superado el cribado neonatal,
asegurandose cada 6 meses y, al menos hasta los 3 afios de edad, de que el desarrollo
comunicativo y del lenguaje del nifio es adecuado, evaluando sobre todo el desarrollo del
lenguaje oral (compresion y expresion), el estado del oido medio, y su desarrollo global;

269

ademas de tener en cuenta las sospechas de familia, profesorado y/o cuidadores™”. El nimero

y el momento de reevaluaciones audioldgicas en los niflos con factores de riesgo de

hipoacusia, debera adaptarse e individualizarse dependiendo del factor identificado?®®?"*?”>.

La escolarizacidn es una nueva oportunidad para evaluar la capacidad comunicativa del
nifio, dentro del Programa de salud escolar, garantizando con ello que no quedaran sin
detectar ni tratar hipoacusias congénitas de aparicién tardia o adquirida. Ante la minima
sospecha de hipoacusia deberan ser derivados a Unidades diagndsticas especializadas en
hipoacusia infantil. Los controles auditivos pueden ser realizados con pruebas objetivas o

subjetivas adaptadas a la edad®”’.
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Recién nacido en hospital

publico/privado

‘-,/

12 PRUEBA DE CRIBADO:
PEATC-A (ORL-I)

- Informacion a padres (folleto).

- Consentimiento informado
(oral).

- A partir de las 6 horas de vida y
antes de alta.

!

Resultado

v

PASA
(ambos oidos)

v

ALTA

- Informacion oral y escrita
a padres/tutores y
pediatra (registro en el
DSI*).

Si existen factores de
riesgo: registro en el DSI*

v

NO PASA

(uno o ambos oidos)

Citar antes de que cumpla
1 mes de edad corregida

22 PRUEBA DE CRIBADO:

PEATC-A (ORL-I)

v

Resultado

/

- No hay factores de
riesgo: seguimiento pro
su pediatra (segun
protocolo)

Si hay factores de riesgo:
seguimiento ESPECIAL
por su pediatra

PASA
(ambos oidos)

Asistencia

DSI: Documento de Salud Infantil.

Edad corregida: calculada de acuerdo a la fecha de parto a

término.

~

NO PASA
(uno o ambos oidos)

H. clinico y exploracién

Citar antes de 3 meses
de edad corregida

DIAGNOSTICO

v

Asistencia

Figura 15. Protocolo de Cribado. (Fuente: Programa de deteccion precoz y atencidn integral de la Hipoacusia Infantil
en Castilla y Ledn. Junta de Castilla y Ledn. 2004).
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4.2.2. FASE DE DIAGNOSTICO”.

Todos los nifios que no pasan las pruebas de cribado deben ser remitidos a la fase de
diagndstico con el fin de conseguir la confirmacién diagndstica en el tercer mes de edad para

permitir un diagndstico audioldgico temprano.

Para llevar a cabo este diagndstico se deben realizar un conjunto de pruebas, que debe
incluir siempre PEATC, timpanometria, reflejo estapedial (usando 1.000 Hz como sonido
portador) y OEAT, repetidas al menos 2 veces con una diferencia de una a 4 semanas. Ademas
hay que tener en cuenta que para poder confirmar una hipoacusia permanente en un nifio

menor de tres afios es imprescindible haber hecho al menos una prueba de PEATC?.

Este momento es el primer contacto con los padres y se debe aprovechar para dar
consejos para que realicen en su casa pruebas de condicionamiento del nifio ante estimulos
sonoros y ejercicios que después faciliten la audiometria por reforzamiento visual, que debe
ser factible alrededor del sexto mes de vida. En esa edad, el nifio suele estar también en

Ill

condiciones para responder al test de Ling y al test del “nombre”.

wy oo ou N

— Test de Ling: Es una acumetria verbal que utiliza 6 fonemas (“a”, “i”, “u”, “s”, “sh”,
“m”), diferentes frecuencialmente, que cubren el espectro de la palabra, el nifio
examinado debe identificar el sonido y repetirlo o sefialarlo en los dibujos que tiene

delante de éI*’.

—  Test del “nombre”: Usar el nombre del nifio como estimulo sonoro para provocar una
respuesta. Un nino normoyente, e incluso un nifno con hipoacusia de grado leve o
moderado, responde a su nombre, sobre todo si la voz le resulta conocida, desde los 6
meses de edad, demostrando con ello que oye a una determinada intensidad, y sobre
todo, que identifica y reconoce el estimulo. Esta prueba puede realizarse a diferentes
distancias e intensidades de la voz (teniendo en cuanta que en nifios pequefios puede
ser necesario un cierto nivel por encima de su umbral para producir una respuesta) y
en diversas localizaciones, como puede ser en consulta, en una habitacion o una
cabina insonorizada. Con este test sdlo se pretende ver si existe respuesta y no buscar
un umbral audiolégico y por ello suele realizarse en consulta, antes de otras

exploraciones que puedan provocar en el nifio algun tipo de rechazo?”’.
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Segun el protocolo establecido, en el diagndstico se han diferenciado dos fases:

A) FASE DE DIAGNOSTICO I.
También se denomina FASE ORL-Il. Tendran acceso a esta fase todos los nifios que no

pasen la segunda prueba de cribado con PEATC-A.

En esta fase se realizaran PEATC y ha de iniciarse lo antes posible para que esta prueba

se pueda iniciar a los 3 meses de edad corregida.

PRIMERA PRUEBA DE PEATC (y también recomendable OEAT): tercer mes de edad

corregida.

En este momento se abrird una historia clinica al nifio y se haran las primeras pruebas
de PEATC y OEAT, ademds de las exploraciones que sean necesarias. Segun el resultado

obtenido se seguira el protocolo correspondiente:

e SilaondaV en los PEATC se encuentra a nivel menor o igual de 35 dB en ambos oidos,

se le dard el ALTA, teniendo en cuenta si el nifio presenta factores de riesgo.

Si no tiene factores de riesgo:

- Informacidn a padres.

- Seguimiento del nifio por su pediatra (segun protocolo).
Si tiene factores de riesgo:

- Informacidn a padres.

Los factores de riesgo quedaran registrados en el Documento de Salud Infantil.

- Seguimiento especial protocolizado del nifio por su pediatra.
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e SilaondaV enlos PEATC se encuentra a nivel mayor de 35 dB en un oido, se le dara el

ALTA:

- Informacidn a padres.

- Seguimiento especial del nifio por su pediatra (segln protocolo).

e SilaondaV esta a nivel mayor de 35 dB HL en ambos oidos hay que hacer una segunda

prueba de PEATC.

SEGUNDA PRUEBA DE PEATC (opcional las OEAT): 62 mes de edad corregida.

Es cuando se indica a la familia que tiene un nifio con problemas de audicidén y se debe

contactar con el Centro Base.

El resultado de las pruebas a esta edad es capaz de clasificar el grado de hipoacusia

para iniciar el tratamiento correspondiente:

e Nivel de onda V entre 40 y 50 dB HL:
— El nifio pasa a la fase de tratamiento en el Centro Base, segun el protocolo
establecido.
¢ Nivel de onda V >50 dB HL:

- Elnifio pasara a la fase de tratamiento con prétesis auditiva y/o implante coclear
segln precise y sea el protocolo establecido, a la vez que se siguen completando
las pruebas diagndsticas (fase de diagndstico 1) para conocer el tipo de

hipoacusia.

El procedimiento de dicha fase se puede resumir en la siguiente figura (Figura 16):
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Nifios que no pasan las pruebas
de cribado

v

12 PRUEBA DE DIAGNOSTICO |
(ORL-11)

v

Historia clinica y exploracién

v

12 PEATC
(32 mes de edad corregida)

v

Nivel de onda V

v

235dBHL
UNILATERAL

/

v

|~

ALTA

- Informacidn a padres.

- Seguimiento ESPECIAL por
su pediatra (seguln
protocolo).

- Informacidn a padres.

- Seguimiento ESPECIAL por
su pediatra (seguln
protocolo).

>35dBHL
35dB HL BILATERAL
BILATERAL
Factor de riesgo \ Trabajador Social
NO
ALTA

22 PEATC

!

Opcional: OEAT

(62 mes de edad corregida).

Nivel de onda V

v

40 -50dB HL

v

>50dB HL

v

TRATAMIENTO

FASE DE DIAGNOSTICO Il
(ORL-IN)
Diagnésticos complementarios
correspondientes

Figura 16. Protocolo de diagndstico. (Fuente: Programa de deteccion precoz y atencion integral de la

Hipoacusia Infantil en Castilla y Leén. Junta de Castilla y Len. 2004).
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B) FASE DE DIAGNOSTICO 1.

También se denomina FASE ORL-III. Es la fase en la que se efectian pruebas especificas
de audiometria infantil para cuantificar de forma mas selectiva y completa la pérdida auditiva

en las diversas frecuencias.

Accederan a ella, a partir de los 9 meses de edad, todos los nifios diagnosticados de
hipoacusia que precisen una cuantificacion de su hipoacusia. El diagndstico audiolégico no
debe realizarse mas tarde del cuarto al quinto mes, con el fin de permitir el inicio de la
atencién temprana, que siempre debe tener en cuenta la intervencidon logopédica y la
adaptacion audioprotésica necesaria en cada caso antes de que transcurra un mes y antes de

los 6 meses de vida™.

El diagndstico etioldgico de la hipoacusia y de aquellas otras patologias asociadas, sera
llevado a cabo por el ORL-l y los especialistas correspondientes (neuropediatras, pediatras,
radidlogos, genetistas, etc.), siempre abordado desde un punto de vista multidisciplinar. Se
realizaran las pruebas analiticas, de imagen, genéticas y otras que se estimen oportunas en
funcién de cada caso. Cualquier nifio con el diagndstico confirmado de hipoacusia debe ser
sometido a un examen oftalmoldgico. También es importante conocer si se trata de una
hipoacusia aislada o si se encuentra integrada en un sindrome o asociada a otras
enfermedades, déficits neuroldgicos o neuropsicolédgicos. Pero este diagndstico es necesario
llevarlo a cabo de forma simultanea con la valoracién audioldgica, sin que se demore nunca la

estimulacién temprana del nifio por no haber completado adn el mismo?”’.

En muchas ocasiones la etiologia de una hipoacusia neurosensorial congénita puede
ser descubierta por la anamnesis, ya que hasta en un 35% de los casos se pueden identificar
causas adquiridas ambientales, tales como infecciones intrauterinas, trastornos metabdlicos,
medicaciones ototdxicas, drogadiccidn, hipoxia o anoxia perinatal, prematuridad y exposicion

278279 Ademas se debe realizar una exploracion fisica y neurolégica completas, ya

a teratdgenos
que nos puede dar informacién sobre malformaciones y sindromes asociados®*°. Sin embargo,
la hipoacusia neurosensorial hereditaria no sindrémica es dificil de diagnosticar sélo mediante
la historia clinica y la exploracidn fisica y por ello ha de completarse mediante la realizacién de
otras pruebas diagndsticas que sean necesarias, aunque aun no han sido protocolizadas. Las
pruebas a realizar son los test genéticos, la radiologia, las determinaciones analiticas y otras

pruebas complementarias (ECG, electroretinograma y electroforesis)*®.
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En el caso de las hipoacusias neurosensoriales en los que no se haya determinado su
etiologia a través de la historia clinica y exploracidn fisica, se ha propuesto como primer paso
en el diagndstico el estudio molecular del gen GIB2, ya que el rendimiento de esta prueba es
de un 22% en una poblacién de nifios con hipoacusia neurosensorial severa o profunda; con el

269,281 .
. Si

objetivo de aumentar la precisién diagndstica y minimizar el estrés de los padres
encontramos solo la mutacion en un gen, debe realizarse en combinacién seriada con la
busqueda de la delecién del gen GIB6. En la poblacion espafiola, se ha podido ver que un
numero importante de casos en los que se encuentra una mutacién en GJB2 y no encontramos

la otra, en muchos casos son mutantes compuestos GJBZ/GJBGZGQ'ZSZ.

Las pruebas de imagen, en concreto la tomografia axial computarizada (TAC) del
pefiasco, muestran alteraciones en el 30% de los casos aproximadamente’®. Se ha
demostrado estadisticamente que cuando existe una mutacién en el gen GJB2 no suelen existir
dichas alteraciones, por lo que en nifios que presentan esta mutacién se recomienda no
realizar la TAC, evitando el gasto y trastorno que supone su realizacién. Por el mismo motivo,
se recomienda que cuando un nifio presenta alguna alteracion en la TAC, se debe omitir la

realizacién de los test genéticos del gen GJB2, si ésta se ha pedido como primer estudio®®’.

Por otro lado, no se recomienda realizar determinaciones analiticas de forma rutinaria
puesto que tienen un rendimiento diagndstico muy bajo, no contribuyendo a la identificacion

de la etiologia®®®?4%®.

Otra prueba que también tiene muy bajo rendimiento diagndstico es el
electrocardiograma, pero se recomienda su realizaciéon en todos los nifios con hipoacusia
severa o profunda para descartar un intervalo Q-T prolongado asociado al sindrome de Jervell-

Lange-Nielsen, ya que su diagnéstico puede salvar vidas*****°,

15,269
. En

En todos los nifos con hipotiroidismo es necesario descartar una hipoacusia
cuanto al sindrome de Pendred (hipoacusia neurosensorial con bocio), el 56% de los nifios son
eutiroideos, por ese motivo la determinacion de hormonas tiroideas tampoco tiene alto
rendimiento diagndstico®’; siendo el test de descarga con perclorato la prueba de eleccién

ante su sospecha, pero no se puede utilizar como cribado en todos los nifios con hipoacusia®®’.

Como se ha expuesto anteriormente todo nifio diagnosticado de hipoacusia tiene que
ser evaluado al menos en una ocasién por un oftalmélogo®’, ya que es muy importante tanto
desde un punto de vista diagndstico como para determinar la funcidén del sistema visual. En

288

este examen oftalmoldgico se debe prestar especial atencion a la retina®®. Ademas existe una
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alta tasa de hallazgos oftalmoldgicos entre los nifios con pérdida auditiva, aproximadamente

en un 53% de ellos®°.

Las evaluaciones del desarrollo neurolégico son muy relevantes puesto que pueden
revelar hallazgos clinicamente significativos en casi el 70% de los nifios y aproximadamente el

80% de ellos requieren una intervencion sobre el habla y el lenguaje®***%.

La valoracién foniatrica sera obligatoria en los siguientes casos por orden de

prioridad"’:

— Candidatos a implante coclear.

— Nifios diagnosticados de hipoacusias superiores a 70 dB HL (hacia los 6 meses de edad).

— Nifios diagnosticados de hipoacusias superiores a 50 dB HL a los que se decida valorar tras
la evaluacidn conjunta de los diferentes profesionales que lo tratan por sus problemas de

lenguaje.

En el diagndstico de la hipoacusia infantil no se deben solicitar todas las pruebas
disponibles de forma indiscriminada sino que se debe llevar a cabo de forma ordenada y paso
a paso, ya que de esta forma resulta mas eficiente y efectiva desde el punto de vista del

COSteZGQ.

En la siguiente figura se expone el algoritmo diagnéstico recomendado®***? para el
estudio sistematico y ordenado de la hipoacusia congénita®® (Figura 17).
Diagnostico Historia, exploracién y valoracién audiolégica
evidente g’
Tratamiento oportuno
‘1’ \ 4 ‘1’ TAC
Severa - qrofunda Moderada - severa Leve - mogerada Audiometrias
| seriadas
Sitio preferente en
Prueba GIBR2 N | B
TAC c ase.
+ - - Considerar GJB2
TAC
Consejo v +
enético
g EGC Prueba GJB2
NA
Analitica si precisa | Tratamiento oportuno Analitica si precisa

Figura 17. Algoritmo para la evaluacion y tratamiento de la hipoacusia neurosensorial infantil. (Fuente:
Programa de deteccion precoz y atencion integral de la Hipoacusia Infantil en Castilla y Ledn. Junta de Castilla y

Ledn. 2004).
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4.2.3. FASE DE TRATAMIENTO?7.

En esta fase se debe realizar un abordaje integral y multidisciplinario sobre la
hipoacusia infantil con el objetivo de garantizar el desarrollo del lenguaje y de todas las

capacidades generales del nifio.

En esta fase se pueden diferenciar tres niveles:

e Tratamiento inicial. Se lleva a cabo en todos los nifios con hipoacusia mayor de 35 dB
y se debe realizar de forma simultanea a la fase de diagnéstico.

e Tratamiento del nifio con hipoacusia que no va a ser susceptible de implante coclear.
Si esta indicado realizar una amplificacidén auditiva se efectuara la adaptacion de audioprotesis,
debiendo estar adecuadamente adaptadas y vigiladas.

e Tratamiento del nifio con hipoacusia con implante coclear, en el que se incluye el

seguimiento de la adaptacidn del nifio al implante coclear.

A) TRATAMIENTO INICIAL DEL NINO CON HIPOACUSIA.

Se iniciara un tratamiento multidisciplinar de la hipoacusia de los nifios a partir de los 6
meses de edad corregida, desarrolldandose simultaneamente a la fase de diagndstico Il. Se
realizara el tratamiento mas adecuado en cada caso, en funcién del grado de hipoacusia y de la

valoracion conjunta sobre su situacion clinica y sociofamiliar.

En esta fase del tratamiento pueden encontrarse dos situaciones diferentes, segin

precisen o no audioprotesis:

¢ Niiios que no precisan audioproétesis (nivel de onda V: 40-50 dB) (Figura 18).

El ORL-I realizara un seguimiento del nifilo con una periodicidad trimestral, pudiendo
realizarse de forma conjunta con otros profesionales que participen en las evaluaciones del

nifio o a través de informes remitidos por los mismos.

El Centro Base hara una valoracion multidisciplinar y elaborara un Plan de Intervencién
en el que se incluirdn las actividades asistenciales, relacion con las asociaciones y

asesoramiento y apoyo al entorno familiar.

De forma conjunta el ORL-I y el Centro Base realizaran una evaluacién a los 12 meses

de edad corregida del nifio y emitirdn un informe donde consten los datos clinicos y la
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valoracion del desarrollo cognitivo, emocional y del lenguaje oral. Ademas segun los

resultados, se reevaluara si el nifio precisa o no protesis auditivas.

e Nifios con nivel de onda V: >50dB.

El nifio cuya hipoacusia requiera la adaptacion de audioproétesis serd remitido por el
ORL-I al Centro Base y al audioprotesista mediante un informe en el que consten el resultado
de las pruebas realizadas (PEATC y OEAT), el diagndstico del ORL-lIl y si existen

contraindicaciones para cualquiera de las vias de adaptacion de las protesis.

Es importante realizar un aprovechamiento de los restos auditivos que conserve el
nifio y esto se consigue mediante una correcta adaptacion protésica efectuada por

293 Estos deberén enviar

audioprotesistas con titulacién acreditada, junto a su uso continuado
informes sucesivos al ORL-I sobre la adaptacion del nifo a la prétesis y también al Centro Base
para evaluar la evolucion del lenguaje. Por otra parte, el logopeda también debe tener la

adecuada titulacion y experiencia suficiente en el campo de la hipoacusia infantil®*>%%*,

En los casos en los que se compruebe que el nifno no consigue los resultados
esperamos en un periodo entre 3 y 6 meses, a pesar de una correcta adaptacion
audioprotésica y la atencion temprana, ha de considerarse la inclusién del nifio en el programa

de implante coclear®®”.

Por otro lado, en el caso de se diagnostique una neuropatia auditiva, es recomendable
realizar un estudio genético con el fin de hallar la existencia de una patologia relacionada con
el gen de la otoferlina®>. Si el nifio es portador de esta alteracién genética sera un candidato a
implante coclear. Sin embargo, en el resto de neuropatias, especialmente las ocasionadas por
hiperbilirrubinemia, la actitud debe ser expectante con estimulacién logopédica temprana y
habria que retrasar el implante coclear hasta estar seguros de la falta de respuesta del

niﬁ0269'294.

Durante toda esta fase, sobre todo a los 12 meses de edad corregida, si no se ha hecho
antes, los profesionales implicados en el tratamiento del nifio deberan evaluar los resultados
del mismo, a partir de los cuales el ORL-I decidira los cambios terapéuticos necesarios, entre
los que se incluyen si el niflo necesita un implante coclear; en este caso, se realizaran las
pruebas diagndsticas complementarias que sean necesarias. Ademds durante todo este
periodo, la relacion entre el ORL-l y el pediatra debe ser fluida, envidndose informes periddicos

sobre la evolucion del nifio y del entorno familiar.
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Nifio de 6 meses de edad
diagnosticado por ORL-II

Informe
ORL-I
Consulta
Si éPrecisa audioprotesis? NO
Informe Informe Informe
Audioprotesista Centro Base
= ORL-I
Adaptaciénde == Informe | Seguimiento €= Informe |
audioprotesis — Valoracion
multidisiplinar.
~ — Conexion con
N\ Asociaciones.
\\ — Plan de
Informe \\ intervencion
Evaluacién ( (segun
conjunta ORL-I
informe =% ) R protocolo).
= Centro Base (12
Seguimiento por su
pediatra (segin == | forme
protocolo
ORL-I
Familia
\ 4
si éNecesita implante? NO

Protocolo de Protocolo de

tratamiento del
nifio con implante
coclear

tratamiento del
nifio que no precisa
impolante coclear

Figura 18. Protocolo de tratamiento inicial del nifio con hipoacusia. (Fuente: Programa de deteccion precoz

y atencion integral de la Hipoacusia Infantil en Castilla y Ledn. Junta de Castilla y Ledn. 2004).
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B) TRATAMIENTO DEL NINO QUE NO PRECISA IMPLANTE COCLEAR.

El ORL-I, con la informacién aportada por el ORL-II, establecera un plan de seguimiento

gue debe incluir (Figura 19):

e Una revisidn trimestral del ORL-l, en la que se realice una otoscopia, timpanometria y

PEATC (ORL-Il, maximo 2 al afio) hasta la escolarizacion del nifio.

e  Con periodicidad semestral se debe llevar a cabo una evaluacion conjunta entre el
ORL-1 y el Centro Base, en la que podra también participar el audioprotesista, hasta la
escolarizaciéon del nifio para contrastar la evolucion del desarrollo cognitivo-emocional
y del lenguaje oral; informando de los resultados a la familia y al pediatra de atencion

primaria.

e Al final de esta etapa, aproximadamente a los tres afios del nifio, el Centro Base
derivara al nifio hacia el Centro Educativo con el fin de dar continuidad al tratamiento
segun el Protocolo consensuado entre los Centros Base y los Equipos de Atencién

Temprana de la Consejeria de Educacion.

e El Centro Educativo dictara la forma de escolarizacion del nifio recogiendo las

necesidades educativas especiales y apoyos especificos correspondientes.

e A los 6 meses de la integracién escolar, el Centro Educativo y el Centro Base
elaboraran un informe en el que se recogera el nivel de desarrollo del lenguaje oral y
su integracion social. Tras la realizacién de dicho informe, éste sera dado de alta de las

actividades del Programa, aunque siga necesitando atencidon especifica.

e Si el nifio es portador de protesis auditivas, el audioprotesista podra participar en las
revisiones trimestrales y enviard un informe al ORL-l que recoja los resultados

auditivos.
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Nifio que no precisa implante coclear

Audioprotesista
Seguimiento

ORL-I

Informe = Revisién
trimestral

hasta los 3
anos de edad

Centro Base
Tratamiento hasta
escolarizarse

Informe

Evaluacién conjunta semestral hasta
la escolarizacion

Pediatra de
Atencidn Primaria

b Informe

Centro
Educativo

Valoracion a los 6 meses
de la escolarizacion

\ 4

ALTA del programa

Figura 19. Protocolo de tratamiento del nifio que no precisa implante coclear. (Fuente: Programa de

deteccion precoz y atencidn integral de la Hipoacusia Infantil en Castilla y Ledn. Junta de Castilla y Ledn. 2004).
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C) TRATAMIENTO DEL NINO CON IMPLANTE COCLEAR

Cuando un nifio presente una hipoacusia >90 dB, la adaptacién audioprotésica y el
tratamiento rehabilitador durante al menos 6 meses no ofrezcan resultados, el nifio es
candidato a la colocacidon de un implante coclear (Figura 20). Previo a dar este paso, es
necesaria una evaluacién fonidtrica para determinar su necesidad. Si no es necesario, se
seguird el protocolo de tratamiento del nifio que no precisa implante coclear, expuesto
anteriormente; si es necesario, el ORL-I le derivara al Centro de Referencia para Implante
Coclear (ORL-IV) con toda la informacion de las pruebas realizadas, sus resultados y las
aportaciones del Centro Base y el audioprotesista. En nuestro caso, nuestro hospital es Centro
de Referencia para la implantacidon coclear y en él se llevan a cabo todas las fases del

Programa.
Para realizar esta derivacion hay que tener en cuenta que:
. El seguimiento del implante se llevara a cabo por el ORL-IV.

. El seguimiento del nifio, una vez terminado el proceso quirurgico, se llevara a cabo
por el ORL-I de forma similar al seguimiento de los nifios con hipoacusia que no

precisan implante coclear.

. La relacién entre el ORL-IV y ORL-I ha de ser fluida con el fin de que el seguimiento

del nifo sea adecuado a las necesidades de adaptacion que precise.

Una vez que el nifio esté escolarizado se le da de alta de las actividades del Programa,

aunque siga siendo subsidiario de atencion especifica.

Por tanto se puede concluir que en cuanto se confirma la existencia de una hipoacusia,
debe realizarse lo antes posible la adaptacién protésica que sea necesaria (audifonos o

implantes cocleares) y la intervencién logopédica®*.

Al mismo tiempo, es muy importante dotar de toda la informacidén a los padres puesto
gue el seno familiar es donde va a tener lugar el desarrollo comunicativo y la adquisicion del
lenguaje oral de los nifios; para que puedan tomar decisiones sobre la hipoacusia de su hijo y
desempeiiar el papel fundamental que les corresponde en todo el proceso de rehabilitacion.
Por tanto, la intervencién debe estar centrada en la familia, que debe contar con el apoyo del
equipo multidisciplinar que lleve a cabo el tratamiento. Ademas, deben existir itinerarios de

derivacion establecidos, con el objetivo de asegurar una correcta coordinaciéon entre los
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profesionales para conseguir una adecuada atencion integral, necesaria en las personas sordas

y sus familias®®*>*%.

El periodo comprendido entre el momento de la confirmacién de la hipoacusia antes
de los 3 meses de edad y la escolarizacidn a los 3 afnos es fundamental para asegurar el acceso
de los nifos a la estimulacion auditiva y al lenguaje oral, que les va a proporcionar las
herramientas necesarias para su desarrollo cognitivo, emocional, educativo y social. Esto se
consigue con la adecuada adaptacién audioprotésica precoz sin que pase mas de un mes desde
el diagndstico, en combinacién con la Atencion Temprana. Ademas las administraciones
publicas tienen que proporcionar la suficiente cobertura econémica, que permita a las familias
disponer tanto de los profesionales como de las prestaciones audioprotésicas,
independientemente de la capacidad econdmica y sociocultural de los progenitores. Esta etapa
es clave en el desarrollo de los nifios si se aspira a que de adultos puedan llevar a cabo una
vida como auténomos, independientes e integrados en la sociedad””’.

Por su parte, el pediatra en el Centro de Salud debe comprobar todos los hitos del
desarrollo del lenguaje y las habilidades auditivas en todos los nifios, aunque hayan pasado el
cribado neonatal. En este nivel de asistencia, la CODEPEH en 2010 recomendd que se deberia
tener capacidad para realizar un cribado auditivo estandarizado con un prueba validada y
objetiva a los 9, 18, 24 y 30 meses de edad o en cualquier otro momento si se tiene la
sospecha de que un nifio presente hipoacusia®®. En el caso de que el pediatra observe que los
ninos no superen las pruebas de lenguaje del cribado global o en caso de que exista una
sospecha de sordera deben ser remitidos para una valoracidon audioldgica completa y una
evaluacién del habla y el lenguaje, siguiendo las indicaciones de la Guia para la valoracion
integral del nifio con discapacidad auditiva elaborada por el Comité espafiol de audiofonologia

(CEAF)269,277
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Nifio susceptible de implante coclear

Valoracién Informe el ORL-|

fonistrica  [€— ¢

NO éImplante? si
Prtotocolo: nifio que no ORL-IV
precisa implante coclear > Implante y seguimiento

Foniatria |« = == == -

|
1
1

v

Centro Base ORL-I
Tratamiento hasta Revision trimestral hasta los

Informe

escolarizacion tres afos de edad
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meses de la
escolarizacion

Evaluacién conjunta
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v
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Figura 20. Protocolo de tratamiento del nifio con implante coclear. (Fuente: Programa de deteccion precoz

y atencion integral de la Hipoacusia Infantil en Castilla y Ledn. Junta de Castilla y Ledn. 2004).

87



MATERIAL Y METODOS

4.3. CONTROL DE CALIDAD DEL PROGRAMA.

El Programa de deteccién precoz de hipoacusia es un programa de Salud Publica y
como tal, estd sometido a un seguimiento que permite determinar si cumple con los criterios
de calidad adecuados. Dichos criterios de calidad son la garantia de que el Programa permitira
el descubrimiento y tratamiento de los niflos con hipoacusia, los cuales van a necesitar una
vigilancia permanente para proporcionarles la mejor atencion, tanto desde un punto de vista
médico como educativo y social®®’. También es fundamental que un Programa de deteccién de
la hipoacusia funcione adecuadamente para evitar que los defectos o errores del mismo

provoquen saturacidn y problemas en las siguientes fases del mismo®”’.

Por ello se han establecido unos parametros de calidad que definen los objetivos del
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mismo y que han sido definidos por la CODEPEH"’. Los objetivos generales de los programas
son conseguir realizar el cribado antes del primer mes de vida para llevar a cabo Ia
confirmacién diagndstica antes de los 3 meses y haber iniciado el tratamiento antes de los 6
meses. Para conseguir esto, es recomendable cumplir con los siguientes parametros recogidos

de la JCIH™®! y modificados por la CODEPEH.

- El objetivo del programa es descubrir todas las hipoacusias unilaterales o bilaterales
presentes en el nacimiento, independientemente de su gravedad y etiologia. Como
criterio de calidad, los procedimientos de cribado deben asegurar que los falsos
negativos tiendan al 0% (Falso negativo: nifio menor de 3 afios que pasa el programa
de cribado con resultado normal y aparece con hipoacusia y falta de lenguaje oral y
no se encuentra una causa desencadenante que la justifique (hipoacusia congénita

de aparicién postneonatal o hipoacusia adquirida).

- Indicadores de calidad del cribado universal (cobertura del programa: porcentaje de
nifios estudiados en relacidn al nimero de nifios a los que se les oferte el programa.
Al ser un programa universal debe ser ofertado a todos los nifios): se exploraran

ambos oidos de todos los nifios nacidos en la Comunidad Autéonoma.

1. Para ser universal, los nifios cribados han de superar al 95% de los recién
nacidos.
2. Para ser neonatal, se debe realizar la primera prueba antes del mes de vida a

mas del 95% de los nifios.
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3. Recribado (puede considerarse una segunda e incluso una tercera prueba de
cribado antes de derivar a diagndstico): se explorard a todos los nifios que no
pasaron la primera prueba. Se deberia tender al 100% de los nifios derivados a

segunda o tercera prueba, aunque se considera cumplido si se supera el 95%.

4. Cualquiera que sea la tecnologia utilizada en el programa y el método aplicado,
el porcentaje de falsos positivos, es decir de casos sin hipoacusia identificados

erréneamente como hipoacusicos debe ser inferior al 3%.

Indicadores de calidad de la confirmacion diagndstica: se explorard a todos los nifios

derivados de la fase de cribado.

1. No debe superar el 4% de tasa de derivacion a las pruebas de confirmacion.

2. Se deberia tender al 100% de nifios con confirmacién diagndstica hecha
durante el tercer mes de vida, aunque se considera cumplido si se supera el

90% en el tercer mes.

Indicadores de calidad del tratamiento:

1. La instauracién de la Atencidon temprana adecuada antes de los 6 meses de
edad debe tender al 100% de los nifios con confirmacion diagnéstica de
hipoacusia, aunque se considera cumplido si supera el 90%.

2. Si se decide la adaptacidn protésica, no debe pasar mas de un mes entre la
indicacién y la adaptacién en el 95% de los candidatos.

3. Para nifios/nifias con pérdida auditiva congénita de apariciéon tardia o
adquirida, el 95% debe haber iniciado el tratamiento en el plazo de 45 dias

desde el diagnéstico.

4. El porcentaje de nifios con pérdida auditiva permanente a los que se ha llevado
a cabo un control de desarrollo (cognitivo y lingliistico) antes de los 12 meses

debe ser del 90%.

Criterios de calidad de seguimiento del programa:

1. Epidemioldgico: registro informatico de todos los nifios y los resultados de las

distintas fases. Es recomendable poder disponer de datos sobre:
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a. Numero de recién nacidos cribados antes de abandonar el hospital.

b. NuUmero de nifios con hipoacusia confirmada antes de los 3 meses de
edad.

c. Nudmero de nifios incluidos en un programa de atencién temprana antes
de los 6 meses de edad.

d. Nudmero de nifios con sospecha de hipoacusia o confirmada que son
remitidos a una Unidad de Hipoacusia Infantil.

2. Clinico: control de todos los nifios detectados en consulta de ORL.

4.4. PRUEBAS DE CRIBADO Y DIAGNOSTICAS.

4.4.1. POTENCIALES AUDITIVOS EVOCADOS.

Son un método cualitativo y cuantitativo de registro de la actividad generada por el
sistema nervioso auditivo central en el tronco encefédlico como respuesta a la estimulacion

acustica®®

. Miden vy registran la actividad eléctrica de la via auditiva hasta su entrada en el
encéfalo. La activacién de las neuronas de la via auditiva tras recibir un estimulo seleccionado
(generalmente un clic o chasquido) se refleja en el trazado eléctrico recogido mediante
electrodos de superficie colocados en la piel. Los cambios en la intensidad, representados en
forma grafica con respecto al tiempo, se relacionan con el recorrido de la informacién auditiva
desde el receptor periférico hasta los centros auditivos, especificamente, las estaciones

sinapticas situadas en el ganglio y diferentes zonas del tronco del encéfalo®’.

En esta prueba se estimula la mayor parte de la cdclea, sobre todo las zonas con
frecuencia superior a 1.500 hercios (Hz). Este estimulo mecanico se transforma en el érgano de

Corti en un estimulo eléctrico que recorre la via auditiva hasta alcanzar la corteza cerebral®®.

Desde que se estimula el organo de Corti hasta que la informacion llega al cortex
transcurren aproximadamente 300 milisegundos (ms) y este periodo se denomina latencia®®®.
En funcion de qué segmento de tiempo estudiamos dentro de esa latencia, podemos clasificar

los potenciales evocados en (Davis, 1976)%°°:

— Microfdnicos cocleares: estudia la actividad eléctrica coclear, por lo que la latencia es 0.
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— Electrococleografia: 1-4 ms.

— PEATC: 2-12 ms.

— Potenciales estado estable: 2-12 ms.

— Potenciales de latencia media: 15-50 ms.

— Potenciales de latencia larga: 50-300 ms.

4.4.1.1. POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE TRONCO DE CEREBRO (PEATC).

La primera descripcion de PEATC en humanos se atribuye a Jewet y Williston en

1970°%,

Estan presentes en el ser humano desde la semana 25 de edad gestacional y no se ven

~ . s .2 15,17 H
afectados por el sueiio, sedacién o la atencién™™""; tampoco se afectan por la presencia de
residuos/material que ocupe el oido medio o externo®®® y permiten tener una idea objetiva de

la audicidn, la intensidad de su pérdida y la localizacion de la lesion*®.

En el campo de la audiologia infantil los mas utilizados son estos PEATC; ya que los de
latencia media y los corticales necesitan la colaboracién del paciente, dificil de lograr en nifios
pequefios y, sobre todo, hay que tener en cuenta que estos Ultimos estan mas relacionados

con la neurologia que con alteraciones del 6rgano auditivo periférico?®.

La via auditiva consta de una

- serie de estaciones nerviosas, que

~

\  MESENCEFALO =
\ | ~ Calicula . .
Jp— chs,;m deberd recorrer el estimulo y que
~ 9 B4 cGeniculadoMedial
‘;j"‘“",.f;';“’"’ identificaremos en el trazado obtenido

mesencephalum

~ .\ Niicleo Coclear
. PROTUBERANCIA

como diferentes ondas*® (Figura 21):

~
Section of
brain stem

ik Reticular
formation

— Onda [I: actividad eléctrica del

|| sanglio espiral.

Estimulo
auditivo

— Onda |Il: parte posterior del

olive

aezron

nucleo coclear anteroventral y zona

Figura 21. Identificacion de ondas en PEATC. anterior del nucleo coclear
(Fuente: https.//www.clinicasanvicente.es/pt-pt/servicios/pruebas- |
neurofisiologicas/) posteroventral.
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— Onda Ill: parte anterior del nucleo coclear anteroventral ipsilateral y nicleo medial
del cuerpo trapezoide contralateral.
— Onda IV: células isolaterales y contralaterales de la oliva medial superior.

— Onda V: células del lemnisco lateral y/o coliculo inferior.

Por tanto los PEATC se establecen como la prueba patron o gold standard de la
valoracion auditiva en el neonato y el lactante y sus resultados se correlacionan

estrechamente con la audicién del paciente™.

En los afios 80, esta técnica fue muy utilizada para el cribado de hipoacusia en nifios de
alto riesgo; en ella el estimulo utilizado era un clic o chasquido a intensidades que variaban
entre 25y 40 dB nHL. En los resultados obtenidos, un 10-20% de los recién nacidos no pasaban
la prueba, aunque sélo se detectaba hipoacusia en el 3,5% de los neonatos identificados de

alto riesgo. Esto supone que el porcentaje de falsos positivos podia alcanzar el 83%>°".

Segln estos datos se podria concluir que la prueba no es valida para su utilizacion en
programas de screening. Sin embargo, si se comparan con los resultados obtenidos en otras
pruebas de cribado utilizadas previamente (como son las pruebas conductuales), se objetiva
gue presentan mayor sensibilidad y especificidad en la deteccién de la hipoacusia en los
primeros meses de vida. Hyde publicé en 1990 un estudio en el que comparaba los hallazgos
obtenidos en los PEATC de 1.200 niiios de entre 3 y 12 meses de edad con los resultados de
audiometrias tonales realizadas a los mismos nifilos mas tarde (edades entre los 3 y los 8 afios),

302

independientemente del resultado de la primera prueba®®. Este y otros estudios comprueban

la validez de la prueba, tal y como se refleja en la siguiente tabla™>® (Tabla 4).

Numero de Umbral de
Autor Sensibilidad Especificidad
nifos cribado
Hyde 1990 1.200 30dB 98% 96%
Hyde 1990 1.200 40 dB 100% 91%
Watson 1996 417 30dB 100% >92%

Tabla 4. Validez de los potenciales evocados de tronco cerebral en la deteccidon de hipoacusia comparados con audiometria

conductual a partir de 6 meses.

(Fuente: Marco J, Matéu S. Libro blanco sobre hipoacusia. Deteccion precoz de la hipoacusia en recién nacidos. CODEPEH.
Ministerio de Sanidad y Consumo, 2003)
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e PROCEDIMIENTO E INTERPRETACION?%,

El paciente debe permanecer tranquilo
y relajado. Por ello, la prueba puede realizarse
bajo sedacidn en nifios y en personas inquietas
o excitables. Para llevarla a cabo se colocan tres
electrodos: uno en cada mastoides (referencia
ipsilateral y tierra contralateral) y otro
electrodo activo en la frente, previa limpieza de
la piel para mejorar la impedancia (Figura 22).

Estos electrodos se acoplan con pasta

Figura 22. Colocacién de electrodos y presentacion de estimulo
a través de auricular intracanal.

transductora que facilita la transmision de la
actividad eléctrica y se fijan a la piel con
esparadrapo o con pastas autoadhesivas®®. Hace unos afios aparecieron electrodos
autoadhesivos, evitando asi los problemas derivados del uso de estas pastas electroliticas’;

gue son los que utilizamos actualmente en nuestro servicio.

El estimulo sonoro se presenta a través de unos auriculares convencionales, intracanal
o vibrador dseo, estableciendo previamente el nimero de clics/s, la morfologia, la duracién y

la intensidad de dicho estimulo®.

En el Complejo Asistencial
Universitario de Salamanca se utiliza el equipo
Vivosonic, sistema Integrity V500, version 5.2
(Vivosonic Inc, Toronto, Canadd) (Figura 23).
Se realizan sistematicamente 4 registros por
oido utilizando las intensidades de 80, 60, 40y . =~
20 dB HL. Si el individuo oye el sonido, se

producen las ondas de registro de los PEATC.

Cuando se quiere detectar el umbral de Figura 23. Equipo Vivosonic, sistema Integrity V500.

(Fuente: https://vivosonic.com/integrity-v500/)
audicion, se va descendiendo la intensidad de
los estimulos 10 dB hasta dejar de reconocer la onda V en el registro’; ya que el diagndstico
cuantitativo se realiza con la identificacién de la onda V, que es la ultima en desaparecer y la
gue se visualiza con mas facilidad. El umbral audioldgico estara relacionado con la menor

intensidad con la que se identifica esta onda®®.
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Hay que tener en cuenta que a mayor nimero de clics/s del estimulo, la latencia de las
ondas es mas larga y su amplitud es mejor; de igual modo, cuanto mas intenso sea el estimulo
sonoro, mayor es la amplitud y la definicién de las ondas. Una vez obtenido el trazado, se
miden las latencias de cada onda y las interlatencias absolutas (I-lll, I-V y 1ll-V, comparado con
individuos sanos) y relativas (comparando los resultados del oido enfermo con respecto al
sano en lesiones unilaterales o bilaterales asimétricas). El estudio de las latencias e
interlatencias permiten realizar un diagndstico topografico y cuantitativo®®. Las latencias

normales a 80 dB de intensidad sonora en individuos adultos sanos en nuestro medio son:
— Ondal: 1,5 ms.
— Ondalll: 3,75 ms.
— Onda V: 5,5 ms.

En los recién nacidos los PEATC presentan los componentes |, Il y V de forma estable a
partir de las 30 semanas de edad gestacional****"’. Los PEATC en el recién nacido difieren de
los del adulto en que estas latencias estdan aumentadas, hasta aproximadamente el afo de
edad®®®*%°, Ademas, en comparacién con el adulto, la amplitud de la onda V aparece de forma
reducida, mientras que la amplitud de la onda | se presenta aumentada. Existen diferentes

310 En un estudio

contribuciones que indican que la maduracién auditiva es incompleta al nacer
realizado por Frias y Doyle se establece que las latencias de los componentes I, Ill y V
disminuyen entre las 32 semanas y 36 meses de edad concepcional®'’. El proceso madurativo
se completa aproximadamente a los 2 afios de edad. La latencia de la onda | decrece desde el
nacimiento hasta alcanzar su maduracién aproximadamente a las 4 semanas de edad. Existen
estudios que han propuesto que la maduracion de las latencias sigue un modelo

exponencial®***, como es el caso de la maduracién de la latencia I, que la define una funcién

dnica exponencial con una constante de tiempo de aproximadamente 5,3 semanas’.
El valor de las interlatencias normales es:
— I-lll: 2,25 ms.
— I-V: 4 ms.

— 1I-V: 1,75 ms.
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La interlatencia entre las ondas |-V en prematuros y recién nacidos aparece alargada
respecto a la del adulto y con una gran variabilidad intrasujetos®®. La medida del intervalo I-V
se reduce a medida que aumenta la edad gestacional, desde un nifo prematuro hasta que es

un recién nacido a término®.

De esta forma, podemos efectuar un diagndstico topografico de la hipoacusia, como

puede verse en la siguiente figura y tabla (Figura 24 y Tabla 5)*®.

Hipoacusia de Hipoacusia
Hipoacusia coclear
transmision retrococlear
Normales.
Todas aumentadas o Normales |
LATENCIAS Desaparicién V a
(CRPEEECRS) determinada Aumentadas Il y/o V
intensidad
INTERLATENCIAS Normales Normales Aumentadas

Tabla 5. Criterios de diagndstico de los PEATC segun las latencias e interlatencias de las ondas.

(Fuente: G. Trinidad, G. Trinidad y E. de la Cruz. Potenciales evocados auditivos. An Pediatr Contin. 2008;6(5):296-301).

PEATC. Lesién transmisiva PEATC. Lesién coclear
I 1} v | ]

| 4 \ o E \)J\ \j/
80 dB W J\ 80 dB \/V I | 80 dB /\/‘/
&0 da j\r\/ \j 60 dB _/\N s0d2 J”\f\/\jf\ 60 dB _/\_/\/\J f\
i ; v
40 dB A JAY /‘/\ \ od| ! ,\/\ /\_j \ 40 dB A LN

N\ v
08| A_|N\ j 048 | | i : 20d8 _/\JJ\ 2048
T \ S . WAL T |

PEATC. Lesién refrococlear (TC)

-
<

<

T

P

v Iom ¥ oom v | I
80 B J\/“/\JJ B 80 dB A’M 8048 _,f\A/{\jJ \ c i i f’[\l\fj\/f\
60 dB J’\/\J/\’/IJ\ 60 de _/(\A/\J J\ 60 d2 _j\/\J/\/ /\ 50d8 f\r\/“/\/f\
| /\dfj\ \ o _/\A/\__/J\ 40dn _,{\/\J/\—f/\ \\ 408 _,’/\,\,,f\/‘/\
OIS TANES | A SR 1 A7 N G R

Figura 24. Diagndstico topogréfico empleando pontenciales evocados auditivos de tronco cerebral (PEATC). En estos cuatro casos se representa
una hipoacusia de oido izquierdo con umbral entre 20 y 40 dB debida a lesidn transmisiva (A), coclear (B), retrococlear por alteracién en el
tronco cerebral (C) y retrococlear por alteracion en el VIII par (D). En rojo se colorean las ondas del oido derecho y en azul, las del izquierdo. En
cada caso, el grafico incluye las obtenidas con estimulos de 80, 60, 40 y 20 dB. Obsérvese la desaparicion de la onda V a 20 dB en el oido
afectado. Para representar el desplazamientode las ondas, las lineas verticales continuas marcan la latencia en cada supuesto, y las discontinuas,
la latencia que seria normal en cada caso.

(Fuente: G. Trinidad, G. Trinidad y E. de la Cruz. Potenciales evocados auditivos. An Pediatr Contin. 2008;6(5):296-301).
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e UTILIDAD CLiNICA®%S,

Representa un método de diagndstico diferencial entre las hipoacusia cocleares y
retrococleares. Ademds contribuyen en conseguir una estimulacién auditiva temprana en
nifios hipoacusicos al servir de gran ayuda en el equipamiento audioprotésico’®®. También se

aplican en la poblacién pediatrica para la evaluacién del umbral auditivo®.

La aplicacién de esta prueba para el Programa se basa en la posibilidad de identificar la
onda V con estimulos de baja intensidad desde el nacimiento, sin tener que modificar los

parametros de estimulacién empleados en la valoracién de la audicién en otras edades>.

En la aplicacién de los PEATC en la deteccion precoz de la hipoacusia la discusion viene
a la hora de establecer cudl es la intensidad minima de estimulacién con la que se consigue el
equilibrio entre la sensibilidad y especificidad de la prueba. Se han recomendado diferentes
intensidades como las éptimas (30, 35, 40 dB HL); ya que se ha determinado que el 80-90% de
los recién nacidos “pasan” el cribado de audicidn con esta prueba al identificarse la onda V con

314,315

intensidades de estimulacién entre 30 y 40 dB HL , presentando una sensibilidad cercana

al 100% y de especificidad superior al 90%, cuando se compara con la audiometria

conductual®30%303

. En el Programa de nuestra Comunidad Auténoma se utilizan en la fase de
diagndstico y se ha establecido como nivel de intensidad 35 dB HL para determinar si un nifio

pasa o no pasa la prueba.

Hay que tener en cuenta a la hora de la realizacién e interpretacidén de la prueba que
existen una serie de modificaciones que si no se tienen en consideracion pueden llevar a
conclusiones erréneas y, por tanto, no conseguir un buen rendimiento de la misma®. Como es
el caso de las variaciones de las caracteristicas del registro con la edad. Con altas intensidades
de estimulacion se pueden obtener respuestas con una onda | prominente en prematuros de
26 semanas>™’. Se registran PEATC en uno o ambos oidos en el 80% de los recién nacidos de 30
semanas de edad posconcepcional®, incrementéndose este porcentaje de forma proporcional
hasta el 91% en los recién nacidos de 40 semanas. Por otro lado, los valores de latencia de la
onda V disminuyen de forma no lineal hasta alcanzar valores similares a los del adulto entre los

3,316

12 y 24 meses de vida

Otro factor a considerar en la aplicacién de esta prueba en el cribado auditivo esta
relacionado con las caracteristicas del estimulo empleado. El clic que se utiliza tiene un inicio

rapido que permite provocar una descarga neuronal sincronizada, pero a costa de su
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especificidad frecuencial, dejando zonas del audiograma sin tener informacion, sobre todo en

torno a las frecuencias de 2000-4000 Hz>?Y7,

Finalmente, el registro de los PEATC por si mismo no es reflejo de la presencia de
respuesta consciente a nivel cortical, puesto que refleja la actividad neurofisioldgica a nivel del

VIIl pary tronco del encéfalo®.

Teniendo en cuenta todos estos aspectos, se puede considerar que los PEATC en recién
nacido y lactantes es una técnica con seguridad suficiente para la deteccién de hipoacusias que

3,302

superen los 30 dB HL

e VENTAJAS™E,

Es una prueba no invasiva.

—  Susresultados no se ven afectados por la sedacién del paciente.

—  Permite el diagndstico de la enfermedad auditiva, sobre todo en los casos en que es
dificil realizarlo mediante pruebas subjetivas (nifios, simuladores o disminuidos
psiquicos).

— LaondaV estd presente desde el nacimiento.

— Lalatencia de la onda V es tanto menor cuanto mayor lo sea la intensidad sonora.

—  Reproducibilidad.

e INCONVENIENTES>®,

Existen una serie de inconvenientes que pueden hacer que los PEATC carezcan de

capacidad diagnéstica definitiva por si mismos, esto es:

a. Un resultado “normal” en los PEATC no significa que un nifio vaya a desarrollar de
forma normal el lenguaje, puesto que esto depende de multiples factores. De igual
modo, una persona puede tener una hipoacusia grave con unos PEATC normales
cuando la lesion esta situada por encima del tronco del encéfalo.

b. Una inadecuada realizacién técnica de la prueba puede acarrear diagndsticos
erréneos (como puede ser por la colocacién errénea de los electrodos, inadecuada
sedacion, etc.).

c. No pueden considerarse una audiometria.
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Aunque los PEATC son considerados como una prueba objetiva dado que no requieren
la colaboracién del paciente para su realizacién; esto no es completamente cierto ya que existe
un grado de subjetividad en el test, la sujeta al juicio del explorador al interpretar la prueba.

De su experiencia y preparacién depende la validez de la misma™.

e LIMITACIONES*®,

— Hipoacusias de mas de 80 dB o selectivas (sobre todo en tonos graves). En estos casos
es mejor emplear los PEATC con tonos burst a 500 Hz o las técnicas subjetivas, si la
edad del paciente lo permite.

—  Lesiones superiores al lemnisco lateral. Es necesario la realizacion de potenciales de
latencia media o corticales (que se veran influidos por la sedacién) o emplear técnicas
de imagen (sobre todo resonancia magnética).

—  Lesiones de pequefio tamaio. En estas situaciones es mejor realizar una resonancia
magnética.

—  El paciente debe estar relajado. Cuando hay mucha actividad cerebral o movimientos
cervicales u oculares, se producen interferencias que limitan la utilidad de la técnica.
La solucidn seria realizarlos bajo sedacion.

— Puede afectarse por factores externos, como la edad del paciente (maduracion
neuronal). La exploracidon debe complementarse con otras técnicas.

— Es una prueba audiolégica especializada que requiere personal experimentado y
entrenado para su interpretacion. Ademas requiere tiempo y condiciones de

realizacién especificas, con el coste que esto supone®.

44.1.1.1. POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE TRONCO CEREBRAL
AUTOMATICOS (PEATC-A).

Los PEATC-A se disefiaron en la década de los 80%°® y nacieron para evitar en lo posible
las limitaciones que presentan los PEATC para ser utilizados como cribado auditivo neonatal
universal y que son fundamentalmente: el alto coste econdmico, tiempo prolongado para su

realizacion e interpretacion subjetiva (llevada a cabo sélo por personal cualificado)” .

Son sistemas aplicados en este tipo de programas que efectian un registro automatico
de potenciales evocados especificos, cuya particularidad es que el aparato, a través de unos

algoritmos matematicos, detecta si hay respuesta eléctrica evocada tras unos milisegundos
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%8 La automatizacion consiste en la creacién de un algoritmo

después de la estimulaciéon
matemadtico que detecta en la curva obtenida por el test la existencia de una respuesta
normal, mediante el calculo de un valor estadistico. Cuando el resultado del estudio
matematico excede un determinado nivel, se considera la prueba como negativa. Si no alcanza
determinada significacion estadistica, el resultado es positivo. De esta manera, la
determinacién del “pasa” (resultado negativo) o “no pasa” (resultado positivo) se realiza
mediante criterios objetivos establecidos, y se lleva a cabo de forma automatica: sin la

intervencién del explorador y sin la necesidad de una lectura posterior. De forma que se

establece si el nifio “pasa” o “no pasa” el cribado de una forma objetiva y reproducible®.

Se trata de una prueba sencilla, rapida, valida y fiable, que explora la via auditiva desde
el organo receptor hasta la entrada en el encéfalo, por lo que es idénea para su aplicacion en
un programa de cribado auditivo neonatal®.

Por tanto, al explorar la via auditiva en ese recorrido nos permite descartar la mayor
parte de las hipoacusia retrococleares, entre las que se encuentran las neuropatias auditivas®™.
Existen estudios que han puesto de manifiesto la alta incidencia de neuropatia en nifios de alto
riesgo; como el realizado por Mehl (2002) en el que se sefiala que cerca del 20% de los nifios
con hipoacusia neurosensorial detectados en el grupo de alto riesgo presentaban una
hipoacusia retrococlear®®®. Este hecho hace necesario realizar una prueba de PEATC

(automatizado o no) a este grupo de nifios®.

En la actualidad se dispone de varios sistemas de registro®™®. No existen diferencias
estadisticamente significativas entre los registros obtenidos antes y después de las 24 horas de
vida; por lo que puede realizarse en las primeras horas de vida sin reducir significativamente su
validez. A diferencia de lo que sucede con la prueba de otoemisiones acusticas, cuya
especificidad disminuye si se lleva a cabo en las primeras 24 horas, por los trastornos

319,320

transitorios de oido medio que existen en algunos recién nacidos . Esto se puede observar

321
d

en el estudio de Gabbard™", en el que a las 24 horas de vida “pasaban” un 97% de nifos

cuando se realizaron PEATC-A y sélo un 67% lo hicieron con otoemisiones acusticas™.

Esta caracteristica constituye una ventaja puesto que permite realizar la prueba de
cribado antes del alta hospitalaria, aspecto importante en determinados grupos

socioculturales o étnicos para asegurar la accesibilidad del programa al nifio™.
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e REALIZACION DE LA PRUEBA.

En el servicio de ORL del Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca se utiliza el

equipo Accuscreen Il (Madsen, Optomic).

En primer lugar se colocan unos electrodos
en la cabeza (frente, nuca y mastoides) y unos
auriculares en los oidos del nifio®, a través de los
cuales se presenta el estimulo al oido. En nuestro
caso es a través de auriculares de espuma adhesivos

gue se colocan alrededor del pabellén auricular del

Figura 25. Colocacion de electrodos vy auriculares
adhesivos.

neonato, ya que no requiere un sellado acustico del
conducto debido a que sdélo son portadoras del
estimulo y no de la respuesta, a diferencia de las otoemisiones acusticas (Figura 25). Se
pueden colocar en ambos oidos a la vez y por ello nos permiten realizar la prueba de forma
bilateral sin mover al recién nacido y aislar el oido del ruido ambiente (disminuyen el ruido

hasta 20 dB), pudiendo realizar la prueba en ambientes mas ruidosos (como en las UCIN)™.

Tras la colocacidon de los electrodos y de los auriculares se inicia la prueba. El nifio debe
permanecer tranquilo o dormido, ya que los movimientos pueden producir interferencias.
Estos auriculares envian un estimulo sonoro en forma de clic repetido (a 35 dB), registrandose
el promedio de la respuesta neuroeléctrica del nervio auditivo y vias centrales a los 10-15
milisegundos®. La prueba finaliza automaticamente cuando es capaz o no de detectar
respuesta tras un nimero determinado de sefiales. El resultado que aparecera en la pantalla
serd de pasa la prueba (detecta la onda, prueba negativa, "pass”) o no pasa la prueba (no
detecta la onda, prueba positiva, “refer”)".

En cuanto al tiempo que se requiere para la realizacidon de la prueba varia segun el
equipo utilizado, la situacién del nifio (la agitacion dara lugar a un aumento de los artefactos),
el estado del oido (la presencia de obstruccién/semiobstruccion del CAE o de liquido en el oido
medio no impiden su realizacidn, pero si pueden aumentar el tiempo en obtener el resultado)
y la situacién del lugar donde se lleva a cabo la prueba (un ambiente con excesivo ruido
requerira mayor nimero de barridos para obtener la respuesta)®. Shehata-Dieler et al (2000)**?

establecen una duraciéon media del test de 3 minutos. Si tenemos en cuenta la duracion de

todo el proceso incluyendo la informacion a los padres, posible traslado de los nifios,
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colocacién de los electrodos, etc., la duracion final se sitda entre 8 y 13 minutos. Oudesluys-
Murphy et al (1996) refieren una duracién total media entre 14 y 19 minutos utilizando®**. En
otro estudio, realizado por Mason y Herrman (1998) marcan unos 15 minutos de tiempo
medio utilizado para todos los procedimientos de cribado®*. Por tanto, como tiempo medio se

establecen aproximadamente unos 18 minutos®*.

Por tanto, los PEATC-A es una prueba que no requiere preparacién especial para su
realizacién, es sencilla y disminuye los posibles errores humanos de interpretacion™. En
diversos hospitales esta prueba esta realizada por personal no sanitario con instruccion

) . 326 ~ .
especifica previa®™”. En Espana es recomendable que la prueba sea realizada por personal
sanitario con habilidad en el manejo de recién nacidos, tras un periodo de formaciéon corto,

especifico para la realizacién de la prueba®™.

e UTILIDAD CLIiNICA.

Es una prueba que se emplea en el cribado de hipoacusia de recién nacidos. Ademas es
la prueba idénea para diagnosticar patologia retrococlear, como la neuropatia auditiva. Por
ello, los PEATC-A son la mejor prueba para realizar el cribado en nifios ingresados en UCIN,
puesto que aqui la mayor parte de los nifios tienen factores de riesgo de padecer patologias

retrococleares. Si utilizisemos las OEAT, incrementariamos el nimero de falsos negativos”.

Un punto importante a valorar es el coste que supone la realizacién del cribado, ya que
la utilizacion de PEATC-A supone mayor gasto que con las OEAT, si tenemos en cuenta el
consumo de desechables y el valor del equipo. Sin embargo, esto se reduce si valoramos la
disminucion de nifios remitidos a consulta y la posibilidad de hacer el cribado antes de que el
nifio sea dado de alta, ahorrando el sistema de citacion para la segunda etapa del cribado,
presente en todos los programas que utilizan OEAT™. En la literatura hay publicado un estudio
de costes realizado por Vohr et al (2001) en el que se objetiva que el coste por nifio cribado es

de 28,69 $ en los centros que utilizan OEAT y 32.81$ en los que usan PEATC-A%?.

La realizacion de dos pruebas en serie de PEATC-A, como se plantea en el Programa de
nuestra Comunidad, y como se realiza en nuestro servicio en la fase de cribado, aumenta la
especificidad, disminuyendo los falsos positivos™. Ademas utilizando esta prueba evitamos
falsos positivos en los nifios con patologia retrococlear®. Por otro lado, no hay que olvidar que
la informacion a los padres sobre la interpretacion de los resultados de la prueba ayuda a

disminuir este efecto negativo®’.
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Los PEATC-A presentan cifras elevadas de sensibilidad (entre 90-100%) y especificidad

diagnéstica (entre 93-98%)°2%°%.

e VENTAJAS DE LA PRUEBA"

— Posee una mejor sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y valor global.

— Detecta hipoacusias retrococleares, por lo que no es necesaria una prueba de cribado
especial para los nifios con factores de riesgo. Es fundamental para identificar a los
recién nacidos con neuropatia auditiva (caracterizada por OEAT normal y respuesta
auditiva tronco cerebral alterada)**°.

— Se puede realizar en las primeras horas de vida.

— Pueden reducir la tasa de falsos positivos, ya que sus resultados no se ven afectados
negativamente por ocupacion del oido medio o del CAE, a diferencia de las OEAT""".

— Es sencilla de realizar, ya que tanto el proceso como el resultado son completamente
automaticos (“pasa” o “no pasa”) y no hay interpretaciones subjetivas.

— No se precisa cualificacion técnica del explorador y su formacion para la realizacion de
la prueba es sencilla.

— Su realizacion se ve menos influida por el ruido ambiental que en las OEAT, lo que
posibilita la realizacion de la prueba en las salas de recién nacidos o maternidades.

— El nimero de nifios derivados a la siguiente fase es menor que en las OEAT.

— El nimero de falsos positivos es menor que en las OEAT, lo que disminuira la ansiedad
y angustia generadas en las familias.

— Al presentar menores, tasas de derivacién, el nimero de nifios que no acuden o se

pierden en el proceso también es mas pequefio, garantizando la fase de cribado antes

de los 3 meses como indican las recomendaciones®.

e DESVENTAJAS DE LA PRUEBA"

— Coste del equipo y consumibles.
— Se precisa mayor tiempo en la realizacidn de esta prueba que en las OEAT.

— El recién nacido debe estar relajado o dormido para poder realizar la prueba.
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e LIMITACIONES"

Los factores que pueden influir en esta prueba son los mismos que actian sobre
los potenciales evocados, ya que el algoritmo matematico de validacion no se puede

afectar.
Los factores que pueden influir son fundamentalmente:

—  Contaminacion sonora: estimulos sonoros, diferentes al estimulo utilizado, que llegan
al organo receptor. Esto se trata de minimizar mediante el uso de auriculares

adhesivos y sondas de insercion.

—  Contaminacion eléctrica: ésta puede proceder del propio paciente (actividad midgena,
fundamentalmente) o ser extrinseca (existencia de campos electromagnéticos o
corrientes pardsitas en la red eléctrica). Esta Ultima es muy importante ya que ademas
de originar artefactos (reconocidos como tales por el equipo y que imposibilitan la
prueba); cuando se produce de forma ciclica (como en el caso de un armédnico de la
corriente alterna de la red eléctrica), en algunos equipos, ésta puede ser reconocida
como respuesta obteniendo un resultado de “pasa”, independientemente de la

actividad troncoencefalica.

4.4.1.2. POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE ESTADO ESTABLE (PEAEE)

Descritos por Lins en 1996, permiten la valoracidon tonal audiométrica de forma
objetiva®, siendo capaces de determinar el umbral auditivo especifico en frecuencia desde los
primeros meses de vida. Ademas se obtienen de forma doblemente objetiva, tanto para el

explorador como para el sujeto a explorar®.

La estimulacién auditiva con clics u otros estimulos a frecuencias altas genera
respuestas sinusoidales estables que se mantienen en el tiempo mientras dura la estimulacion.

Estas respuestas se denominan potenciales de estado estable®*?

. Por tanto, un PEAEE es una
respuesta evocada periddica en el tiempo cuya frecuencia permanece constante en amplitud y

fase®®,
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T Estos registros son evocados por un estimulo con una
.

-
A Tono comlinua

W

tasa de repeticidn lo suficientemente rapida para que las
n respuestas queden superpuestas por la estimulacién

precedente®?; para ello el estimulo utilizado debe ser un

B. Tono modulade &n amphitud

sonido que varie alguno de sus parametros de forma ciclica ya
gue la repeticién de un sonido breve a frecuencias en torno a

' L 1 100 Hz genera artefactos acusticos (esto se puede conseguir

AAAAAMAAMAMAAMA modulando la intensidad, modulando la frecuencia o bien

modulando ambos) (Figura 26)*. Ademas estos registros son
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el resultado de la suma de los componentes de potenciales
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NW L|\ evocados transitorios generados por cada estimulo y de las
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XYy ———Ty oscilaciones  inducidas en las redes neuronales
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correspondientes. A ciertas frecuencias, por ejemplo a 40Hz,
las respuestas corticales obtenidas son de mayor amplitud®**.

Este efecto es explicable por la coincidencia de fase de las

E. Sonldo complajo

A ondas de los potenciales de estimulos sucesivos o bien por un
. ”w
Wf Hulll’\"- m“ efecto de resonancia entre la frecuencia de estimulacién y la

Figura 26. Tipos de estimulo acstico frecuencia de oscilacion habitual de la corteza auditiva o de la

(Fuente: Martinez-Beneyto P, Garcia Callejo

FJ, Latorre Monteagudo E. Potenciales estructura nerviosa correspondiente. Las respuestas a 40 Hz
evocados auditivos de estado estable. En.

Manrique M, Marco J. Audiologia. Ponencia se han utilizado ocasionalmente como método de evaluacion
oficial de la Sociedad Espafiola de

Otorrinolaringologia 'y Patologia Cérvico-  guydiométrica, pero en los ultimos afios se han ido
Facial. 2014)

reemplazando por PEAEE a frecuencias de estimulacion entre
80-100 Hz. Su origen es subcortical y, por tanto, menos influenciables por el estado y

colaboracion del sujeto®**3*®.

Un tono modulado en amplitud viene definido por 2 ondas sinusoidales: la onda de
mayor frecuencia corresponde a la frecuencia fundamental del tono, llamada carrier, y la otra
corresponde a la frecuencia de modulacién o envolvente. La profundidad de modulacién es la
relacién entre la maxima y la minima amplitud de la onda. Habitualmente se usan
profundidades de modulaciéon superiores al 90%. El espectro frecuencial de estos tonos
modulados en amplitud estd formado por 3 componentes: uno que corresponde a la
frecuencia portadora, y otros 2 de menor amplitud, que son la frecuencia portadora
mas/menos la frecuencia de modulacion. Esta caracteristica confiere a este tipo de estimulo
una gran especificidad frecuencial, con lo que el tono modulado en amplitud presenta un

compromiso entre la especificidad frecuencial y el fenémeno repetitivo®.
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La presentacién de un estimulo

Oido derecho Ok izgquierclo
acustico induce a la despolarizaciéon de las l‘h\;., B ig\\,%* il
p S\ pae VR
células ciliadas internas lo que causa un DSkHEAMITHE 05Kz AME Ha |

I kHz, AN 95 Hz 2 kHz, AM 9T H

. .7 . 4 EHz AR TO1 H 4 RFLr, AN 105 Hr |

potencial de accién sobre las fibras del ik : g
4 kHz 65 1 »  4kH 4 kiHz

= 5 2 ¥

05 1 2 4 kHz - 2 kHz

nervio auditivo. La actividad cerebral 2 kHz '
i ShlLLLLLL etz

registrada sobre la superficie craneal es una

0,5 kiHz i 0,5 kHz

combinacion de la respuesta a la frecuencia
200 Hat

de modulacién y del ruido producto de la

.. Figura 28. Generacidn de un estimulo complejo que permite el registro
actividad cerebral de fondo y de artefactos de PEAEE de forma simultanea a cuatro frecuencias portadoras en
ambos oidos.

(Fuente: Barajas de Prat JJ, Zenker Castro F, Ferndndez Belda R.
Potenciales evocados auditivos. En: Sudrez C, Gil-Carcedo LM, Marco J,
Medina JE, Ortega P, Trinidad J. Tratado de Otorrinolaringolotia y

. . L. Cirugia de Cabeza y Cuello. Tomo |Il: Otologia. Ed. Meédica
Cada frecuenC|a tiene su maximo efeCtO en Panamericana. 29 Edicién. 2007, pp 1133-1155).

musculares (Figura 27). Con la presentacién

de un estimulo complejo, la portadora de

un segmento diferente de la membrana

basilar y estimula a un grupo diferente de

., .. . 3 —eapfih el f . g
células ciliadas internas3. iy i 2 Regisiro de la actividad
= 55K
L 1
Se puede separar la respuesta para . 100 200 Hz
. , L_-lit,’i'ﬂ’ll % T T
cada frecuencia tonal en cada oido =
1 kiHz . -~ @ ®
evaluando el componente espectral para nirada SR
cada estimulo. Dado que las frecuencias de Rectificacion  Generador de  Ofra actividad

por compresion campo abierto  cerehral v
actividad muscular

las portadoras que constituyen el estimulo

Figura 27. Observamos la accidn de filtro de la particién coclear por
. . estimulacion de un tono de 1.000 Hz y la generacidn de la respuesta
combinado estan separadas una octava, no 4 -
cerebral a la frecuencia de modulacién (85 Hz).
(Fuente: Barajas de Prat JJ, Zenker Castro F, Ferndndez Belda R.
Potenciales evocados auditivos. En: Sudrez C, Gil-Carcedo LM, Marco J,
. . . . Medina JE, Ortega P, Trinidad J. Tratado de Otorrinolaringolotia y
en la membrana basilar a intensidades baJaS Cirugia de Cabeza y Cuello. Tomo Il: Otologia. Ed. Meédica

Panamericana. 29 Edicién. 2007, p 1133-1155).

existe superposicion de las areas activadas

y moderadas’ (Figura 28).

En la actualidad, la metodologia mas utilizada es la denominada Multifrecuencia,

335,336

MASTER (del inglés Multiple Auditory Steady State Response) , sistematizada por Lins y
Picton en 1995%%. Esta técnica nos permite evaluar varias frecuencias del audiograma vy en
ambos oidos de forma simultanea, con lo que consigue reducir el tiempo necesario para la
realizacion del test si lo comparamos con otras técnicas que establecen el umbral auditivo de
forma selectiva para cada frecuencia. En la estimulacion se emplean tonos continuos
modulados en frecuencia, con la condicion de que cada tono presente una frecuencia de

modulacion exclusiva, para que posteriormente se pueda identificar en el analisis frecuencial

de la respuesta’.
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Por tanto, estos potenciales se basan en la estimulacién con tonos modulados en
amplitud a una determinada frecuencia. Un tono modulado en amplitud como se muestra en
la figura estd constituido por la frecuencia del tono portador (cuatro tonos de 500, 1.000,

2.000, 4.000 Hz, habitualmente) y la frecuencia de la modulacién (77, 85, 93 y 101 Hz)* (Figura

28). Esto es, estas cuatro frecuencias pueden
ser combinadas en un estimulo para su
presentacion de forma simultanea en un solo
oido. Se procedera de la misma forma para
presentar los estimulos en el oido
contralateral pero con valores de modulacion

diferentes’.

La sefal recogida es un magma
eléctrico compuesto por la propia actividad
eléctrica cerebral entre la que se encuentra
escondido el potencial evocado. Por tanto, es
necesario aplicar métodos para minimizar el
ruido de fondo y realzar dicho potencial.
Existen tres sistemas de filtro para conseguir
este objetivo. El primero de ellos lo realiza la
tarjeta interface mediante la aplicacién al EEG
de un filtro pasa-banda de 10-300 Hz, antes de
que la sefial sea digitalizada. En segundo lugar,
existe un sistema en el propio equipo que
rechaza los artefactos, de manera que cuando
la sefal sobrepasa un cierto umbral, se
desecha la seccidén de barrido que la contiene
repetitivo®. Por Ultimo, se hace una
promediacién que purifica la sefal siguiendo el
principio matematico por el cual tendera a
reducir el ruido cuando éste sea un hecho
distribuido al azar. El sistema a la vez que
recoge los barridos, de forma simultanea,
realiza promedios de cada uno de ellos. Para

obtener el resultado, el nimero de promedios

SNk IS | aalEEE an & (n-r':_-..‘}

8.a3

Trarsiormasa e F oyunes

Figura 28. Esquema de generacion del PEAEE. En A se
representa un PEATC transitorio provocado por click. En B se
muestra cdmo un tono modulado en amplitud se comporta
como una sucesion de estimulos. Estos dan lugar a una sucesion
de respuestas que se superponen. El sumatorio de estos
diferentes potenciales da lugar a una respuesta en forma de
sinusoidal que se esquematiza en C. Esta sinusoidal tendrd
exactamente la misma frecuencia que la frecuencia de
modulacién del estimulo. Se dice que es estable en el tiempo
porque a diferencia que los potenciales transitorios, esta
respuesta se mantendra en el tiempo asi como lo haga el
estimulo que la provoca. En D se expresa la transformada de
Fourier, en la que la sefial eléctrica se representa en el dominio
de la frecuencia, donde se puede identificar la presencia de la
sinusoidal cuya frecuencia es la frecuencia de modulacién del
estimulo acustico (marcado con lineas discontinuas).

(Fuente: Martinez-Beneyto P, Garcia Callejo FJ, Latorre
Monteagudo E. Potenciales evocados auditivos de estado
estable. En. Manrique M, Marco J. Audiologia. Ponencia oficial
de la Sociedad Espafiola de Otorrinolaringologia y Patologia
Cérvico-Facial. 2014).
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necesarios dependera del nivel de ruido y de la magnitud de la respuesta con respecto a éste.
El resultado de los sucesivos filtros es transformado en el dominio de la frecuencia mediante la
Transformada Rapida de Fourier (TRF), que representa la sefial en funcion de la frecuencia

(figura)*.

Los potenciales obtenidos tienen un alto componente espectral a la frecuencia de la
modulacién®. Por ello mediante un analisis de Fourier, estas respuestas cerebrales constituyen

sefiales periddicas sinusoidales que se

Tona portador Estimulo pueden representar en el dominio de la
Tono Modulado en Amplitud

frecuencia como un pico espectral cuya
W energia fundamental se concentra alrededor
de la frecuencia portadora del estimulo

acustico que la genera337. La TRF
Modulacién de amplitud ACTIVIDAD REGISRADA (SSR) descompone la sefial en ondas sinusoidales
Frecuencia de Modulacion
o1 H = elementales de distinta frecuencia, cuya
= y Coclear
potencia se representa en un histograma
FFT
¢ potencia/frecuencia o espectro de potencia

(espectrograma). A la frecuencia de

modulacion se observa un pico o

Figura 29. Ejemplo de la técnica basica empleada para realizar unos incremento de potencia que se
potenciales de estado estable con tonos puros modulados de
amplitud. Obsérvese en la parte inferior derecha, como al aplicar una correlacionara positivamente con la
FFT se puede detectar un pico a la frecuencia de modulacién en

espectro de potencia. Este pico explora la frecuencia del tono intensidad de eStimulaCién (Figura 29) Este
portador.

(Fuente: Marco J, Mateu S. (Coord.): Libro blanco sobre hipoacusia. pico evallta de forma objetiva la funcidn

Deteccion precoz de la hipoacusia en recién nacidos. Madrid:

Ministerio de Sanidad y Consumo; 2003). auditiva a la frecuencia del tono portadory,
por tanto, puede utilizarse para determinar el umbral auditivo tonal de la frecuencia de dicho

tono portador™.

Se puede obtener una audiometria tonal objetiva si se estudian los potenciales de
estado estable multifrecuencial a distintas intensidades utilizando diferentes frecuencias de

tono portador y distintas frecuencias de modulacion®.

Habitualmente para disminuir el tiempo de exploracion se realiza una estimulacion con
un tono resultante de la suma de cuatro o mas tonos portadores (500, 1.000, 2.000, 4.000 Hz),
cada uno de ellos modulados a una frecuencia diferente. Esto nos permite evaluar
simultdneamente la audicidon a las cuatro frecuencias de los tonos portadores, generando

cuatro picos en el espectro de potencia a dichas frecuencias de modulacién. Actualmente,
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existen sistemas que evallan estadisticamente la aparicidon de los picos a las frecuencias de
modulacion diferencidandolas del ruido de fondo de las frecuencias circundantes. De esta forma
se incrementa la objetividad a la hora de determinar el umbral auditivo electrofisiolégico

tonal®.

Si se compara el umbral auditivo obtenido mediante estos potenciales con el de una
audiometria tonal convencional se ha demostrado que existe una buena correlacion, tanto en

15,337

personas normoyentes como en hipoacusicos . Las diferencias que se describen entre los

umbrales fisiolégicos y los conductuales resultaron menores para los PEAEE (la mejor

correlacién significativa se obtuvo para el PEAEE en 500 Hz)**®

. Por otro lado, existen estudios
que también muestran correlaciones muy significativas (p < 0,05) entre los resultados
obtenidos mediante PEATC y PEAEE. Rance et al (2006) no reportan diferencias entre ambas
técnicas cuando se utiliza el mismo sistema de calibraciéon (dB SPL), aunque describen una

mayor variabilidad intraindividual para los PEAEE**°.

e TECNICA:

Antes de comenzar con la prueba es importante minimizar el ruido acustico del lugar
de exploracién. El ruido ambiental actia como un enmascararte al activar determinadas zonas
de la membrana basilar de forma continua y aleatoria y, por tanto, impidiendo la reproduccion
del estimulo a este nivel. Este efecto repercute sobre todo en las frecuencias graves por ser

|337,340

éstas las que predominan en el espectro frecuencial del ruido ambienta . En este mismo

sentido, se debe minimizar todo ruido eléctrico que pueda contaminar el registro®.

El paciente debe estar relajado y
comodo. Aunque no es necesario, si es
beneficioso aprovechar el estado de suefio,
puesto que con ello se consigue reducir la
actividad eléctrica cerebral. En el caso de los
bebés, se puede aprovechar el suefio

postprandial o realizarlo bajo sedacion®.

Para la aplicacion

del estimulo utilizamos auriculares de Figura 30. Colocacién de electrodos y auriculares de insercién
intracanal.

insercién con tips desechables, adaptados a la
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edad del paciente y al tamafno de su conducto auditivo (son los que mas reducen los artefactos

y el ruido ambiente) y para el registro de los potenciales que se producen en respuesta a

dichos estimulos empleamos electrodos autoadhesivos desechables. Existen diferentes

montajes de los electrodos, siendo el mas utilizado el horizontal: Cz o Fpz (positivo), mastoides

ipsilateral (negativo) y mastoides contralateral (tierra)* (Figura 30).

Figura 31. Equipo SmartEP-ASSR de Intelligent Hearing Systems.
(Fuente: https://goo.gl/images/Hp2662z).

Conwernigor

W

Estirmulmor
wheetiico

Figura 32. Esquema de un equipo de registro de PEAEE. La tarjeta,
conectada al ordenador envia la informacién al estimulador
acustico, que transforma en energia sonora que emite a través de
los auriculares. Por otro lado, los electrodos de superfi cie recogen
la actividad eléctrica cerebral y envia dicha informacién a la
tarjeta que amplifica y procesa la sefial, para entregar esta
informacion al ordenador, que muestra los resultados.

(Fuente: Martinez-Beneyto P, Garcia Callejo FJ, Latorre
Monteagudo E. Potenciales evocados auditivos de estado estable.
En. Manrique M, Marco J. Audiologia. Ponencia oficial de la
Sociedad Espafiola de Otorrinolaringologia y Patologia Cérvico-
Facial. 2014).

En nuestro servicio utilizamos el equipo

SmartEP-ASSR (Versiéon 2.3) de Intelligent
Hearing Systems (Miami, Florida, USA) (Figura
31). Este consiste en un hardware especializado
conectado a un ordenador, en el cual estd
instalado un software especifico (Figura 32). En
primer lugar, el equipo registra las impedancias
entre electros y la piel. Filtra y promedia el
magma eléctrico recogido, para posteriormente
analizarlo en el dominio de la frecuencia. Tras la
aplicacion de un método estadistico, se

representa en la pantalla la existencia o
ausencia de sefal, pudiendo representar el

estudio completo en forma de audiograma®.

La exploracién se puede hacer
seleccionando un protocolo de registro,
haciendo el propio software un barrido

predeterminado. También puede llevarse a
cabo de forma manual, seleccionando el
explorador qué frecuencias y a qué intensidad
estimular para lograr un audiograma. Se puede
visualizar en tiempo real las respuestas y el
valor de los estadisticos para la presencia o
ausencia de seial. El objetivo es determinar el

umbral electrofisioldgico para cada frecuencia y

para cada oido, configurando el audiograma®.

La duracidn de la exploracién es variable®. Luts et al (2004) establecen una duracién de

58 minutos para la obtencién de los umbrales en ambos oidos en el modo de estimulacion
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monoaural®?, Lin et al (2009) de 42 minutos**? y Martinez-Beneyto et al (2002) de 42,5

minutos

3 Cuando esta exploracion se realiza en modo multifrecuencia y binauralmente se

reduce su duracién. Schmulian et al (2005) obtienen tiempos en torno a los 28 minutos*“,

VENTAJAS*

Técnica doblemente objetiva, no influye ni la subjetividad del sujeto explorado ni la del
explorador. Ademas se han desarrollado equipos portatiles automatizados que pueden
ser manejados por personal con minimo entrenamiento®®.

Frecuencia-especificidad: nos permite obtener un audiograma al explorar la audicién a
diferentes frecuencias. Por tanto, nos permite realizar una audiometria tonal objetiva
de forma incruenta™.

Posibilidad de explorar frecuencias graves: este hecho es muy importante puesto que
existen hipoacusias severas o profundas con audicidn residual en frecuencias graves,
gue puede ser aprovechada mediante amplificacion auditiva.

Posibilidad de explorar a mayores intensidades, a diferencia de los sonidos breves,
debido a que estos estimulos no producen distorsion y su calibracion es simple. Por
este motivo los PEAEE son mas potentes para detectar restos auditivos en hipoacusias
severas y profundas.

Rapidez: la técnica de estimulacion multiple y binaural disminuye en gran medida el
tiempo de exploracidon. Permite obtener una audiometria tonal en un tiempo no
superior a su realizacién mediante PEATC".

No alteracion con la sedacidon: lo que permite la exploracidén en nifios pequefios, en
contraposicion a los potenciales de latencia media.

Posibilidad de explorar tempranas edades: se ha demostrado la capacidad de obtener
umbrales en lactantes. No existen diferencias importantes debido a la edad, aunque

los registros de PEAEE muestran una evolucién maduracional.

Si comparamos desde un punto de vista audiométrico los PEAEE tienen varias ventajas

con respecto a los PEATC. Primero, el registro de los PEAEE es sencillo y evitan la valoracion

subjetiva de sus componentes, ya que la amplitud y la fase del estimulo son cuantificadas por

el ordenador®®®. Por tanto, la presencia de respuesta se establece sin necesidad de

inspeccionar visualmente el trazado, a diferencia de los PEATC, con lo que se consigue

aumentar la fiabilidad y la validez de la técnica®*?. Segundo, los PEAEE nos permiten el uso de

tonos especificos en frecuencia cuya amplitud puede ser modulada. Tercero, los PEAEE pueden
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proporcionar una mejor evaluacion de la audicidn en nifios de muy corta edad o pacientes no

colaboradores para la adaptacion protésica®®.

LIMITACIONES

La mayoria de los equipos de PEAEE son disefiados para su uso en un contexto clinico y

presentan una serie de complejidades operativas derivadas de una excesiva informacion

especializada que ofrece dificultades para su correcta interpretacién. Ademas, el explorador

tiene que definir unos parametros (registro y estimulacién) que son abiertos, por lo que se

requiere un conocimiento preciso para su adecuado usoy realizacion®®.

Con el objetivo de resolver algunas de estas dificultades, como se ha expuesto

anteriormente, se han disefiado software semiautomaticos que logra optimizar y simplificar el

proceso de registro y extraccion de la respuesta. Presenta el resultado final de la prueba

siguiendo el modelo «pasa/falla»®"’.

a)

b)

UTILIDAD CLiNICA®

Determinacion general de umbrales auditivos. Los umbrales electrofisiologicos

obtenidos en los PEAEE se asemejan a los conductuales pero lo hacen cuanto mas
aguda es la frecuencia, debido a motivos fisioldgicos, ya que la respuesta a las
frecuencias agudas es mas clara y mas cercana a dicho umbral (como sucede en los
PEATC); también debido a que el ruido acustico produce un enmascaramiento mas
evidente en las frecuencias bajas al predominar espectralmente en dichas frecuencias
graves.

Existen autores que refieren que estos umbrales suelen ser superiores a los
conductuales, pero esta diferencia disminuye cuando se estimula con frecuencias mas
a |t35343'344.

Otra evidencia es que al aumentar el grado de hipoacusia, el umbral obtenido

mediante PEAEE se acerca mas al conductual®**3*3,

Diagndstico precoz de la hipoacusia. Las particularidades de los PEAEE (registro

objetivo, mejor estimulo acustico, estimacién de umbrales por frecuencias,
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d)

presentacion simultanea del estimulo con disminucion del tiempo de registro,
deteccion automatica de la respuesta) unido al hecho de mantener similares
beneficios a los reconocidos para el registro con PEATC (presencia de respuesta en
recién nacidos, estimacién de umbrales fisioldgicos cercanos al nivel de audibilidad,
resistencia a suefio y sedacidn) permiten considerar la posibilidad de su empleo como
técnica de cribado auditivo®*®.

Los PEAEE son esenciales en la evaluacién de los niflos con sospecha de
hipoacusia y en los posibles candidatos a adaptacion audioprotésica o implantacién
coclear, ya que son capaces de determinar la audicion en frecuencias mas graves que
los PEATC y son mas potentes para determinar restos auditivos®*®, debido a que se
pueden estimular con intensidades de hasta 120-128 dB HL.

No obstante, en el uso de PEAEE en nifios tan pequenos hay que tener en
cuenta los posibles cambios maduracionales en los registros. Se observan cambios en

39 siendo mas

el desarrollo de los registros durante los primeros 12 meses de vida
marcados durante las 6 primeras semanas de vida, tiempo en el que se observa una
disminucién de unos 10 dB en los umbrales electrofisioldgicos>’. Asimismo se ha
objetiva un aumento en los umbrales de 500 y 4.000 Hz en los recién nacidos
pretérmino y un aumento en las probabilidades de que los PEAEE estén alterados en
los recién nacidos con dafio cerebral perinatal.

Por otro lado, es importante conocer los umbrales de normalidad de los PEAEE

de nifios normoyentes. Van Maanen establece que dichos umbrales deberian ser 50,

45,40 y 40 dB HL a 500, 1.000, 2.000 y 4.000 Hz, respectivamente®".

Determinacién forense de la audicion.

Se emplea como método objetivo de evaluacion de la audicidon en pacientes

gue reclaman una compensacién y en simuladores.

Diagndstico topografico de lesiones.

Los PEAEE presentacion limitaciones para el diagndstico topografico de las
lesiones.

En la neuropatia auditiva los PEAEE son variables e inconstantes, aunque
cuando estan presentes muestran una mala correlacion entre los umbrales

electrofisiolégicos y conductuales. Suelen estar mas conservados que los PEATC2,
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4.4.2. OTOEMISIONES ACUSTICAS (OEA)

Las Otoemisiones Acusticas fueron descubiertas por Kemp en 1978 y se definen como
la energia acustica generada por las células ciliadas externas del érgano de Corti y registrada
en el CAE. Al aplicar un tono estimulador sobre la ventana oval provoca una onda viajera en la
membrana basilar que despolariza y contrae dichas células externas, transmitiendo de forma
retrégrada hacia el CAE la correspondiente modificacion de presion sonora o energia acustica

provocada por dicha contraccién, definiendo asi, las otoemisiones actsticas>>>.

El hallazgo de las OEA supuso el descubrimiento de su aplicacion como prueba clinica
de valoracién de la funcién auditiva®. De esta forma, todo oido con un umbral de aparicién de
la onda V de los PEATC mejor que 30 dB HL genera OEA lo que permite hallar una hipoacusia

354,

cuando el umbral supera 30 dB HL™"; es decir, cualquier dafio de la via auditiva que suponga

una pérdida de mas de 30 dB hace que las otoemisiones desaparezcan®.

Se ha demostrado que las OEA estan presentes en el 96-100% de sujetos con audicion
normal y ausentes en todos los casos de lesién coclear, cualquiera que sea su etiologia®. Pero
para considerar que su ausencia esta asociada a patologia coclear, hay que tener en cuenta
gue para su deteccion se precisa la integridad del oido medio. Por este motivo es importante
realizar una otoscopia y un timpanograma a todo individuo en el que no aparezcan OEA puesto
que el registro estara alterado siempre que exista un proceso que modifique la funcién de

transferencia directa o inversa en el oido medio®°.

Las OEA se clasifican en funcién de si se emplea un estimulo o no para su produccién
en evocadas y espontaneas. A su vez las primeras se clasifican segun el tipo de estimulo en
transitorias (clic), especificas (un tono puro continuo) y de productos de distorsién (dos tonos

puros continuos)®.

— Las otoemisiones espontdneas, son sefiales da banda estrecha generadas por la
coclea en ausencia de estimulos externos. En términos generales estan presentes

356,357

en el 38-62% de la poblacién normoyente , siendo su prevalencia similar en

adultos que nifios**’ con una amplitud de la otoemisidn que tiende a decrecer con

d**®. Sin embargo, este valor varia con la edad, siendo menor del 20% a partir

la eda
de los 50 afios®. En los nifios suele detectarse en el rango de frecuencias
comprendido entre 3.000 y 4.500 Hz*’, mientras que en los adultos el rango se
situa entre 1.000-2.000 Hz**¢, aunqgue se puede extender en este caso entre 500-

5.000 HZ>.
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Las otoemisiones evocadas transitorias (OEAT), se obtienen tras breves estimulos
acusticos (clics) y las respuestas se distribuyen en la zona de las frecuencias medias
(1.000-4.000 Hz) en los recién nacidos, sin dar informacién selectiva® y con un
mayor numero de picos frecuenciales de banda estrecha. Se ha determinado que
en los recién nacidos la amplitud de estas OEA es aproximadamente 10 dB SPL
mayor que en el adulto y el crecimiento de este valor se produce de forma mas
rapida a medida que se incrementa la intensidad del estimulo. Estas diferencias se
han atribuido a la dimension mas pequefia del CAE del recién nacido que permiten
un mayor ajuste de la sonda con un mejor registro de la respuesta®®, a
caracteristicas propias de la cdclea a esta edad, posiblemente relacionadas con la

30 Estas diferencias se mantienen

escasa exposicion de este 6rgano a los sonidos
hasta los dos o tres afios de vida aproximadamente, edad en la que estas OEA
adoptan vya las caracteristicas del adulto®. En sujetos normales su aparicién se ha
correlacionado con el umbral de la onda V de PEATC registrandose OEA, siempre y
cuando dicho umbral sea igual o inferior a 30 dB HL. Se ha observado que esta
prueba en los recién nacidos de alto riesgo presenta una sensibilidad del 93% y una
especificidad del 84%®'. Chapchap (1996) informé que el 98% de las personas con
normoacusia y con un umbral auditivo por debajo de 30 dB HL en cualquier

362

frecuencia, tienen OEAT™", por tanto se encuentran presentes en casi el 100% de

363,364

la poblacion y la amplitud de la respuesta, tiende a disminuir con la edad,

sobre todo en las frecuencias agudas>®”.

Las otoemisiones evocadas de productos de distorsion, se producen cuando se
presentan simultdneamente dos tonos puros de distinta frecuencia (f1, f2) e
intensidad. La naturaleza no lineal de la cdclea modifica la sefial y genera
frecuencias adicionales no presentes en el estimulo inicial, siendo los estimulos
mas consistentes: 2f1-f2°, es decir, si estimulamos el oido sincrénicamente con
dos sonidos de frecuencias diferentes (f1 y f2) siendo la frecuencia del segundo
multiplo de la del primero, se obtiene una otoemision denominada producto de
distorsién (PD) y cuya frecuencia fPD viene dada por dicha férmula (fPD= 2f1 — f2)".
El umbral del producto de distorsidn corresponde a la intensidad del estimulo mas
baja necesaria para diferenciar la otoemisién del ruido. El umbral de la otoemision

%6 v estan

por producto de distorsion en normoyentes, coincide con 30-40 dB SPL
presentes en el 100% de los oidos con audicién normal®. El registro de los PD

aporta informacién objetiva sobre el funcionamiento coclear, debido a que por su
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corta latencia y generacidon continua permite testar todas las frecuencias
comprendidas entre 1.000-8.000 Hz**’. Ademas el amplio rango dindmico de los
PD, o crecimiento de la amplitud de la respuesta en funcién de la intensidad del
estimulo, permite un estudio completo de la funcién coclear en intensidades de
estimulacion umbral y supraumbral, siendo esto importante para determinar la
funcién residual de las células ciliadas externas en oidos con hipoacusia

neurosensorial de hasta 45-55 dB HL®.

Teniendo en cuenta que las OEAT se encuentran ausentes en una pérdida auditiva
coclear superior a 30 dB HL y los PD cuando la hipoacusia es superior a 40 a 50 dB HL, es
posible una estimacién aproximada de la pérdida auditiva. Por ejemplo, cuando las EOAT estan
ausentes y las PD estan presentes, se sugiere que la pérdida auditiva no sea superior a 30 dB

H L368

Las caracteristicas especificas que presenta dicha técnica de exploracién son las

siguientes™:

Son objetivas.

— No son invasivas: tanto el generador del estimulo como el micréfono receptor se

sitlan en una sonda colocada en el CAE.

— Las emisiones evocadas estdn presentes en sujetos con audicion normal: sélo se
encontraran OEA evocadas en aquellos oidos cuyo umbral tonal sea inferior a 30-40 dB

HL.

— Origen preneural: En su produccion sélo intervienen las células ciliadas externas del
organo de Corti, lo cual permite utilizarlas en el diagnédstico diferencial entre lesiones

neurales y sensoriales.

— La duracién de la prueba es breve y su realizacién es sencilla por lo que no precisa de

personal altamente especializado.
—  Pueden ser registradas en casi todos los oidos normales, incluso en recién nacidos>®°.

— Pueden ser evocadas tanto por clic como por salvas tonales.

— Se componen de una banda ancha de frecuencias que van de 500 a 4.000 Hz sobre la

gue pueden superponerse uno o varios picos de banda estrecha.
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— Tienen una latencia de 5-7 ms y una duracién de varias decenas de milisegundos.
—  Suumbral suele ser inferior al umbral psicoacustico®”°.
— El coste econdmico del equipo no es elevado.

Chapchap hizo hincapié en que el método de registro de esta prueba tiene la ventaja

de ser estable, rapido y no invasivo, lo que permite la evaluacién de la integridad coclear®®”.

e REALIZACION DE LA PRUEBA

En nuestro caso utilizamos el Otoport-

lite (Otodynamics, UK).

Se coloca una sonda en el CAE que

contiene un altavoz (Figura 33-1) que emite el

sonido estimulante y un micréfono (Figura 33-

! . 2) que recoge el sonido emitido por las células
Figura 33-1. Sonda utilizada en las OEAT.

(Fuente: http://www.cochlea.eu/es/exploracion-funcional/metodos-

objetivos/otoemisiones)

ciliadas externas.

Figura 33-2. Otoport-Lite.
(Fuente: https://www.otodynamics.info/product/otoport-lite-te/)

e UTILIDAD CLINICA

Todo esto expuesto anteriormente junto al desarrollo de sistemas informaticos y de
técnicas especiales de tratamiento de la sefial («maximun length sequences, mls») hace que en

353

la década de los 80 surja la posibilidad de aplicar las OEA™" para la deteccidén precoz de la
hipoacusia en recién nacidos, ya que permite clasificar a la poblacién en audicién normal o con
sospecha de hipoacusia; ademas como se expuso anteriormente se pueden registrar tanto en
recién nacidos como en lactantes®. Con esta finalidad se utilizan las OEAT, en la mayoria de
casos con un clic no filtrado de 100 us de duracién, aunque también es posible el registro de

PD con este fin**>.
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Los programas de cribado de audicion en poblacidon universal han demostrado la

elevada sensibilidad y especificidad de esta prueba®’*

, que alcanza su maximo rendimiento
cuando el programa de cribado contempla la realizacién inmediata de PEATC-A en los casos
qgue fallan las OEA. Mediante esta secuencia de exploraciones en la fase de deteccién se

3,372

pueden alcanzar muy bajos porcentajes de derivacidon (2-4%)>”"*. En el estudio de White et

al*”® se ha encontrado una sensibilidad del 100% y una especificidad del 82% de las OEA para la
deteccion de la hipoacusia frente a valores del 94 y 89% respectivamente de los PEATC. Uno de

los grupos mas numerosos de pacientes es la serie de Rhode Island®”*

, en la que se demuestra
una sensibilidad del 95% pero, como reconocen sus autores, para el calculo de la especificidad
asumieron que los sujetos que pasaron la prueba eran verdaderos negativos, sin ninguin tipo
de seguimiento posterior a la prueba. En el estudio Wessex, con una combinacién de OAE y
PEATC-A, la sensibilidad fue de 85,2%%"°. Otros estudios muestran una sensibilidad cercana al

95% y una especificidad en torno al 99%>***"®

. En otro estudio cuando se emplean las EOA se
muestra una eficiencia diagndstica discretamente inferior, con valores de sensibilidad entre
85-95% vy especificidad entre 90-92%°°%**”7, y una cifra mayor (6-40%) de casos

181,377,378

derivados 3y

. Otro estudio con OEA, muestra una sensibilidad de hasta el 100%

especificidad mas baja, dependiendo de los criterios de paso utilizados'”’.

Otra utilidad que tienen las OEA es la cuantificacion de la audicién. El registro obtenido
en las OEAT no se puede correlacionar directamente con los umbrales de un audiograma tonal,
ya que ambos son obtenidos con diferentes metodologias®. Sin embargo, hay dos situaciones
en la que existe una clara correspondencia entre el registro de OEAT y la audicion: cuando los
umbrales auditivos son inferiores a 20 dB HL se registran OEAT en el 99% de oidos, en cambio,
cuando estos superan los 40 dB HL no se obtiene el registro de este tipo de OEA, existiendo
una zona del audiograma, entre los 25 y 35 dB HL, en la que no se puede establecer una
relacion clara entre la presencia/ausencia de OEAT con los umbrales. Esta dualidad no nos
proporciona informacién sobre el grado de la hipoacusia, puesto que no existe ningun
parametro en las OEAT que se correlacione con la profundidad de la misma. A pesar de ello,
cuando no existan alteraciones transmisivas, a partir del registro de las OEA podemos obtener
informacién, limitada pero concreta, sobre la audicién®. Siempre teniendo en cuenta que no
constituye una alternativa al audiograma tonal al no aportar informacién sobre el grado de
hipoacusia®. En cuanto a los PD, existe buena correlacién entre la amplitud de los PD en las
distintas frecuencias del PD-grama y los umbrales en la audiometria tonal liminar, de forma

gue pérdidas auditivas en regiones especificas del audiograma tonal se correlacionan con un
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disminucion en la amplitud PD de frecuencia similar, siendo en 4.000 Hz la frecuencia donde

mejor se aprecia este hecho®*”®.

También se pueden emplear para el diagndstico diferencial de la hipoacusia,

monitorizacion de lesiones cocleares y para el estudio funcional del sistema eferente’.

En primer lugar, las OEAT contribuyen al diagndstico diferencial y topografico de la
hipoacusia. En los casos de hipoacusia en los que se registren OEA podemos pensar que se
trata de una lesidn retrococlear. Sin embargo es poco especifico a la hora de detectar tumores
del angulo pontocerebeloso, puesto que aunque su origen no esta en la coclea, en la mayoria
de casos no se obtienen respuestas cuando los umbrales auditivos superan los 30 dB HL.
Existen diferentes hipdtesis que contemplan que la lesion compresiva retrococlear acaba
provocando una hipoacusia coclear por compresidon vascular o atrofia retrégrada®®°. Sin
embargo, esta prueba es fundamental para identificar las neuropatias auditivas. En estos
casos, hay una ausencia de registro en los PEATC pero si se detectan OEA o los potenciales

microfdnicos, ya que se mantiene la funcién mecanica de las células ciliadas externas®*°.

Los PD también se pueden utilizar para el diagnéstico diferencial entre patologia
coclear y retrococlear. Se ha comprobado que en algunos casos de neurinoma del acustico se
aprecian reducciones moderadas de la amplitud de los PD, menores de las esperadas segun los
umbrales auditivos, hecho que permite diferenciar dos tipos de neurinomas en funcion de las

8L Por un lado estan los casos que provocan un efecto

caracteristicas que adoptan los PD
coclear en los que se aprecia la correlacién clasica entre amplitud de PD y umbrales de la
audiometria tonal. Por otro lado, estan los que provocan un efecto retrococlear, en estos casos
se registran PD con amplitud suficiente a pesar de que en la audiometria tonal los umbrales
estan elevados. De esta forma el registro de PD, en casos de hipoacusia neurosensorial,
contribuye a diferenciar el componente sensorial del neural. Pero cuando predomina el

primero (efecto coclear) esta exploracidn no alcanza valor en el diagnéstico topografico de la

hipoacusia para establecer la sospecha de un posible neurinoma del VIII par®.

También podemos emplear los registros de OEA para monitorizar la audicidon de forma
objetiva al valorar la integridad de las células ciliadas externas. En la actualidad su aplicacion
con este fin es escasa debido a la poca especificidad frecuencial aportada por este tipo de OEA,

si lo comparamos con los PD**?

. Se aprovecha la estabilidad temporal que mantienen los
registros de PD en el tiempo y su gran sensibilidad para la identificacion precoz de lesiones

cocleares junto a su capacidad de modificarse ante agresiones cocleares, para constituir una
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exploracién que puede utilizarse para monitorizar la evolucién de la funcién coclear a través

del tiempo?®, incluso para detectar alteraciones subclinicas que atn no se manifiestan en el

audiograma. Por ello, pueden emplearse en el estudio y control de pacientes expuestos a dafio

coclear como pueden ser la exposicion a ruidos®®, la administracién de farmacos ototéxicos*®*

o cualquier otro agente potencialmente agresivo. Para conseguir el maximo rendimiento de

esta aplicacién es importante disponer de un registro previo a la exposicidn para, cuando sea

posible, instaurar medidas preventivas antes de que aparezcan ya manifestaciones

audiométricas’.

VENTAJAS?®®,

Prueba objetiva, no necesitando la interpretacion del explorador, ni Ia
colaboracion del paciente explorado.

Prueba simple y atraumatica para el paciente.

Alta eficacia: sensibilidad en torno al 96% y especificidad cercana al 100%.

Alta fiabilidad: el registro es similar al repetir las exploraciones a lo largo del tiempo
(99% a las 2 horas, 91% dias; 88% semanas).

Rapida: duracidon de la prueba aproximadamente 12 minutos.

El sistema portatil puede ser desplazado a UCIN y otras localizaciones.

Econdmico: no precisa de material fungible.

LIMITACIONES

La utilizaciéon de esta prueba en el cribado auditivo tiene cuatro limitaciones

principales®:

La primera es que se ve influida por alteraciones en el sistema de conduccién del
estimulo y de la respuesta, como puede ser por materiales y/o colapso de la via
auditiva (en el oido externo y medio, como puede ser por obstruccidén del CAE, otitis
serosa, presencia de liquido amnidtico y mesénquima en el oido medio); lo que da
lugar a la presencia de falsos positivos en las primeras horas de vida del recién

386

nacido™” y, por tanto, provoca tasas de derivacion de 5% a 20% cuando la deteccién se

263

Ileva a cabo durante esas primeras 24 horas de vida™~. Esta desventaja no aparece en

los PEATC-A®7388,
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— La segunda es de caracter técnico. Se necesita un nivel de ruido ambiente o bioldgico
del nifio lo suficientemente bajo para que los registros se objetivan de forma
adecuada. Esto hace necesario seleccionar lugares no ruidosos y aprovechar los
periodos de suefio fisioldgico tras las tomas para la realizacién de la prueba®**%.

— La tercera limitacién viene dada porque las OEA sélo evaltan la funcién de la coclea y
no toda la via auditiva, lo que da lugar a la posibilidad de aparicion de falsos

. 386 . . . , are
negativos™"; como en alteraciones de las porciones distales de la via auditiva o en

3% por ello, las OEA resultan menos eficientes en la

casos de neuropatia auditiva
evaluacién de poblaciones infantiles con factores de riesgo, donde hay mayor
incidencia de problemas auditivos®®® y no pueden detectar enfermedades como la
neuropatia auditiva®>***.,

— Finalmente, la cuarta es la dificultad para detectar hipoacusias en frecuencias agudas >

5.000-6.000 HZ**,

Ademas las pruebas de deteccidn con OEA se han asociado con altas tasas de falsos
positivos cuando se utiliza como la Unica prueba de deteccion de audicion en recién

388,392,393

nacidos , lo que puede dar lugar a sobrecargas con derivaciones innecesarias y a un

aumento en la ansiedad de los padres, que es evitable®®

. Esto se puede minimizar con la
realizacion de repeticion de OEA, puesto que la presencia de liquido o material en el oido del
nifio se resuelve en las primeras horas o dias de vida, o con la prueba de PEATC-A en los nifios

que no pasan la prueba inicial de OEA®**.

Hay un estudio en el que se sefialan una serie de factores que van a influir en la
necesidad de repetir mas o menos pruebas. Algunos de ellos pueden ser modificados (edad,
oido, presencia de factores de riesgo de hipoacusia, experiencia del explorador) y otros no
(como oido o el sexo). A lo largo de estos afios se han utilizado diferentes aparatos (ILO92° fijo
con software ILO88%®, ILO88® portatil con software version 5, ECHOCHECK® automatico), la
comparacion de resultados con los tres procedimientos demuestra que no existen diferencias
significativas entre ellos y que puede utilizarse cualquiera para realizar el cribado auditivo.
Tampoco influye el lugar donde se realiza la prueba siempre que las condiciones del mismo la

permitan®.

El conocimiento de factores que influyen en el resultado de las OEA permite reducir la

necesidad de repeticiones que sean debidas a ellos y no a la hipoacusia®.
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5.1. ANALISIS DEL PROGRAMA DE DETECCION PRECOZ DE
HIPOACUSIA EN LA PROVINCIA DE SALAMANCA (ANOS 2005-

2014).

El programa de Deteccion Precoz de la Hipoacusia en los recién nacidos en nuestra
provincia se lleva a cabo en el hospital publico, Complejo Asistencial Universitario de
Salamanca; en el que se realiza el estudio tanto de los nacidos en éste como de los

procedentes del hospital privado (Hospital General de la Santisima Trinidad).

La poblacion de nacimientos que se produjo en la provincia de Salamanca entre los
afios 2005 y 2014 (ambos inclusive), segun la fuente del Instituto Nacional de Estadistica (INE),

fue de 26.188 nifios.

El nimero total de nifios que accedieron al programa de Deteccién Precoz de
Hipoacusia en la fase de cribado durante este periodo fue de 26.094, es decir, un 99,6% de la

poblacién total.

0,4 %

Recién nacidos no
cribados

99,6 %

Recién nacidos cribados

Se trata de un hospital en el que se desarrollan todas las fases incluidas en el

programa, ya que es Centro de referencia de implantes cocleares.

En primer lugar se realiza en él la fase de cribado, a la que acceden todos los recién
nacidos de la provincia y que consta a su vez de otras dos fases. La primera de ellas se realiza
antes del alta hospitalaria del recién nacido; en el caso de no poder llevarse a cabo, se cita
antes de los quince dias desde el nacimiento. Esta primera prueba de cribado se realiza en

nuestro hospital con PEATC-A. Si el resultado es negativo (es decir “pasa”) en los dos oidos, el
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nifio es dado de alta. En el caso de que la prueba sea positiva (es decir, uno o ambos oidos “no
pasan”), llegarian a la segunda fase dentro del cribado, que se realiza también con PEATC-A al
mes de edad corregida. Si el resultado en este caso es que ambos oidos “pasan”, se da de alta;

pero si uno o los dos oidos “no pasan” se derivaria a la fase de diagndstico.

En la fase de diagndstico se citan lo antes posible para que las pruebas se inicien a los 3
meses de edad corregida. En esta fase se llevan a cabo todas las pruebas necesarias para llegar
al diagndstico de la hipoacusia y en el que hay una participacion multidisciplinar. En primer
lugar se realizan unos PEATC y OEAT (éstas ultimas no se realizaron a todos). Si el resultado de
los PEATC es normal, el niflo es dado de alta; pero si salen alterados, se les realizara otra
prueba de PEATC a los 6 meses de edad corregida. En el caso de que se diagnostiquen de
hipoacusia, antes de los 9 meses de edad corregida se llevan a cabo otras pruebas para hacer
una cuantificacién mas selectiva y completa de la pérdida auditiva (como son los PEAEE) y las

pruebas necesarias para conseguir un diagndstico etioldgico.

Finalmente, la fase de tratamiento se desarrolla de forma simultanea al proceso de
diagndstico, a partir de los 6 meses de edad corregida. En ella se realiza un tratamiento inicial
a todos los nifios con hipoacusia, asociando un tratamiento rehabilitador mediante
audioprétesis o implante coclear a los que lo requieran (segun lo expuesto en el apartado

“Material y métodos”).

Del numero total de nifios que fueron sometidos a las pruebas de deteccion de
hipoacusia en este periodo, 25.770 nifios (98,8%) cumplieron el protocolo completo del

Programa, incluyendo las tres fases (cribado, diagndstico y tratamiento).

1,2%
Recién nacidos que
cumplieron el programa
98,8 % Recién nacidos que no

cumplieron el programa
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En cuanto al resto de nifos, un total de 324 (1,2%), presentan informacién faltante. Los

motivos de los faltantes fueron:

No realizaron la primera prueba de cribado 31 nifios por negacion de los padres.

- 33 nifos habian realizado la primera prueba de cribado, pero no se les realizo la
segunda prueba de esta fase por negacién de los padres.

- 1 nifio, que tras no pasar la fase de cribado (en sus dos pruebas) no llegé a la fase
de diagnéstico por negacion de los padres. Otros 3 nifios la abandonaron durante
la propia fase.

- En 239 niflos no hay informacién de ninguna prueba de cribado, se desconocen
las causas.

- En 17 nifios, que no habian pasado la primera prueba de cribado, la informacién

de la segunda prueba de cribado estd perdida.

9,57%

M Fase de cribado (primera):
10,19% negacién por parte de los
padres.

1,23% m Fase de cribado (segunda):
negacién por parte de los
padres.

M Fase de diagnéstico:
negacién por parte de los
padres.

M Otras causas.

Recién nacidos que
cumplieron el
programa

98,8 %
Recién nacidos que

no cumplieron el
programa
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De los 25.770 nifios que cumplieron el protocolo del Programa, 93 nifios pasaron a la
fase del diagndstico (0,36%, 4 de cada 1000 nifios pasaron al diagndstico) mientras que 25.677

nifios (99,6%), pasaron los cribados y fueron dados de alta.

De los que pasaron la fase de cribado: 24.877 nifios (96,9%) lo hicieron en la primera
prueba y 800 nifios lo pasaron en la segunda (3,1%, 31 nifios de 1000 que cumplieron el

protocolo pasan a la segunda prueba y la superan). Esto se representa en el siguiente

esquema:

FASE DE FASE DE

CRIBADO DIAGNOSTICO

25677 93
(99,6 %) (0,4%)
Prlme;s/ Segundos
PEATC: EATC-A
24877
(96,92 %) (3,1 %)

5.1.1. _ANALISIS DE LA FASE DE CRIBADO.

5.1.1.1.  ANALISIS DE NINOS QUE PASARON EL CRIBADO DE HIPOACUSIA.

Como se ha indicado anteriormente, hay 25.677 individuos que han pasado el cribado
de hipoacusia, de los cuales 24.877 (96,9%) lo pasan en la primera prueba, mientras que 800

(3,1%) no la pasan y lo hacen en la segunda.

3,1%

Pasan el primer cribado

M Pasan el segundo cribado
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De estos Ultimos nifios, 218 no pasaron la primera prueba de cribado en ninguno de los

dos oidos y 582 no la pasaron en uno; dentro de los cuales, 321 no pasaron en el oido

izquierdo y 261 no lo hicieron en el oido derecho.

Porcentaje

100
90
80
70
60
50
40
30
20
10

32,625

Ningun oido Oido derecho

A) DATOS SOCIODEMOGRAFICOS.

40,125

Oido izquierdo

Si dividimos la poblacion de nifios que han pasado la fase de cribado en dos grupos: los

qgue la pasaron en la primera prueba de PEATC-A y los que la pasaron en la segunda, los datos

sociodemograficos de ambos son los siguientes:

NINOS QUE PASARON LA FASE DE
CRIBADO EN SU PRIMERA PRUEBA
(PEATC-A)

NINOS QUE PASARON LA FASE DE
CRIBADO EN SU SEGUNDA PRUEBA
(PEATC-A)

SEXO

(varén o mujer)

W \Varén

Mujer

Un 51,98% son varones, mientras

que el 48,02% son mujeres.

W Varén

Mujer

Un 57% son varones, mientras que el

43% son mujeres.
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40 T
38 I
36

EDAD MEDIA
30
30
GESTACIONAL | 28 -
— 26 .oe
(semanas) - - 5y -
00 .m:)o' 6000 8000 0000 ) 0 50 '-FOO 150 200
La edad media gestacional es de | La edad media gestacional es de 38,62
38,86 + 1,96 semanas. * 2,36 semanas.
Hospital
HOSPITAL DE 400 plblico
15,20 % Hospital 7,80% (CAUSA)
PROCEDENCIA publico
(CAUSA)
Hospital publico
( P P 84,80 % 92,20% Ht?spital
[Complejo FHrlvado
Hospital Ge-neral
Asistencial privado dela
(H
Ge-neral Santisima
Universitario de doln Trinidad)
Santisima
Salamanca] o Trinidad)
privado [Hospital
G ldel 9 i i . .
eneraldela | Un 84,8% nacieron en el Complejo | yn 92 29% nacieron en el hospital
pantsing Asistencial Universitario y el resto en i :
y publico y el 7,80% en el hospital
Trinidad]) . .
el hospital privado. privado.
3,50 % 4,50%

SERVICIO DE
PROCEDENCIA

(Maternidad o

Neonatologia)

‘ Maternidad

‘ 96,50 % '
B Neonatologia

En este caso, el 96,5% de los nifios

proceden del servicio de
Maternidad, mientras que el 3,5%

procede de Neonatologia.

\

95,50% ’

El 95,5% de los nifos proceden de

Maternidad

B Neonatologia

Maternidad y el resto de

Neonatologia.

N (tamafo

muestral)

24.877 nifios (96,9%)

800 nifos (3,1%)
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Como se puede observar en esta tabla comparativa, la distribucidon de sexos es similar
en ambos grupos, siendo mas prevalente en varones. El porcentaje de estos es ligeramente

mas alto en el segundo grupo.

La edad media gestacional también es similar en ambos, estando en torno a 38

semanas.

En cuanto al hospital y servicio de procedencia, la mayor parte de los nifios en ambos
grupos proceden del Complejo Asistencial Universitario de Salamanca y del servicio de

Maternidad.

B) ANALISIS DE LA DISTRIBUCION DE FRECUENCIAS Y PORCENTAJES DE LOS
GRUPOS QUE PASARON EL PRIMER CRIBADO Y DE LOS QUE NO PASARON EN
FUNCION DE LOS FACTORES DE RIESGO.

Los factores de riesgo analizados son la historia familiar de pérdida auditiva
permanente desde la infancia, sindromes que asocian hipoacusia (ya sea de tipo
neurosensorial, transmisiva o mixta), infecciones intratdtero (CMV, herpes, toxoplasma, sifilis,

rubeola), malformaciones craneofaciales y otros factores.

Si analizamos como es la distribucién de frecuencias y porcentajes de los grupos que
pasaron el primer cribado y de los que no lo pasaron, los resultados se muestran a
continuacién. Hay que tener en cuenta que para el analisis de asociacidén entre estas variables
cualitativas se ha utilizado la Chi-cuadrado de tablas de contingencia, salvo en algun caso en el
gue se ha recurrido para ello al test exacto de Fisher (se especifica en el texto); aunque los p-
valores han sido muy parecidos, porque el tamafio muestral es muy grande. Los intervalos de

confianza se han calculado al 95% y el nivel de significacion utilizado ha sido el 5%.

e Historia familiar de hipoacusia.

La tabla siguiente muestra las frecuencias y los porcentajes por fila.
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RESULTADO DE LA PRUEBA
(PEATC-A)
No Pasa Pasa Total

789 24560 25349
(4 No
= (3,11%) | (96,89%)
S
= 11 317 328
g Si
& (3,35%) | (96,65%)
-
7
= Total 800 24877 25677

Como se puede observar en la tabla, no existe diferencia en cuanto a presentar este

factor de riesgo y pasar o no la prueba de cribado, ya que tanto los nifios que tienen este

antecedente como los que no, aproximadamente el 96% pasan la prueba de PEATC-A.

Por tanto, no se ha detectado asociacidn entre el pasar o no pasar el primer cribado

con tener o no antecedentes familiares de hipoacusia (p-valor=0,805).

e Sindromes que asocian hipoacusia.

Tampoco se ha detectado asociacién con sindromes que incluyen hipoacusia (p-

valor=0,300, test exacto de Fisher).

RESULTADO DE LA PRUEBA
(PEATC-A)
No Pasa Pasa Total

< 800 24839 25639

n No
S s (3,12%) | (96,88%)
d < 7’ 7
g9
ST 0 38 38
g = Si
oY (0,00%) | (100,00%)
\2 :
» g

Z | Total 800 24877 25677
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En este caso, de toda la muestra, 25677 nifos, sélo 38 presentaban algun sindrome
gue asocia hipoacusia y todos ellos pasaron la prueba de cribado. Por otro lado, de los 800 que

no pasaron esta prueba, ninguno de ellos presentaba este antecedente.

e Infeccidn intrautero (CMV, herpes, toxoplasma, sifilis, rubeola).

En cuanto a este factor de riesgo, sucede algo similar a lo expuesto en el caso anterior;
ya que se puede observar que de todo el tamafio muestral, sélo 16 nifios presentan este factor

y todos pasaron la prueba.

RESULTADO DE LA PRUEBA

(PEATC-A)
No Pasa Pasa Total

o 800 24861 25661
= No
'5 (3,12%) (96,88%)
<
=
B ’ 0 16 16
E Si
‘0 (0,00%) | (100,00%)
3
L Total 800 24877 25677

En el estudio no se ha detectado asociacidon con la infeccidn intradtero (p-valor=0,602,

test exacto de Fisher).

e Malformaciones craneoencefdlicas

En este factor de riesgo se incluyen las malformaciones de pabellén auricular
(incluyendo manchas, estigmas y/o fistulas en la piel preauricular), conducto auditivo y de

hueso temporal; también se incluye el paladar hendido.
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Si se ha detectado asociaciébn con estas malformaciones craneofaciales (p-

valor=0,0106, test exacto de Fisher).

RESULTADO DE LA PRUEBA

(PEATC-A)
No Pasa Pasa Total
796 24853 25649
Y No
5 E (3,10%) (96,90%)
O O
S = 4 24 28
& Q Si
= Z (14,29%) | (85,71%)
<
E (®)
Total 800 24877 25677

e  Otras causas.

En este grupo se incluyen los siguientes factores: peso menor de 1500 gramos,
infecciones postnatales asociadas con hipoacusia neurosensorial (meningitis bacteriana),
hiperbilirrubinemia grave, asfixia perinatal (Apgar 5' <3, pH art >7,10), hemorragia
intracraneal, convulsiones, ventilacidn mecanica asistida mas de 48 horas, hipertension
pulmonar persistente asociada a ventilacion mecanica, condiciones que requieran uso de
oxigenacion mediante membrana extracorpdrea, drogas ototodxicas, traumatismos craneales
con pérdida de conciencia o fractura, otitis seromucosas recurrentes o persistentes durante al
menos 3 meses y cualquier enfermedad o condicidn que requiere ingreso en UCIN 48 horas o

mas.

En este caso también se ha detectado asociacidon con “otras causas” (p-valor=0,0021),

incluyendo todo el grupo (no se ha analizado cada una de ellas de forma individualizada).
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RESULTADO DE LA PRUEBA

(PEATC-A)
No Pasa Pasa Total
785 24686 25471
No
2 (3,08%) (96,92%)
v
D
s ) 15 191 206
7)) Si
'n<_: (7,28%) | (92,72%)
(@]
Total 800 24877 25677

> Andlisis del resultado de la prueba en funcién del nimero de factores de riesgo

presentes.

Si se analizan la distribucion de frecuencias para ambos grupos del nimero de factores

de riesgo, no se ve una tendencia clara. Esto puede ser debido a que tener dos, tres o0 mas

factores de riesgo presenta un tamafio muestral pequefio y esto sesga el resultado. Sin

embargo, en los dos primeros grupos (cero o un factor de riesgo) si que se puede observar que

al presentar un factor de riesgo el porcentaje de nifios que pasd la prueba es mas bajo

(94,85%) con respecto a los que no lo tenian (96,93%).

Los resultados se muestran en la siguiente tabla.
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RESULTADO DE LA PRUEBA
(PEATC-A)
No Pasa Pasa Total
769 24308 25077
0
(3,07%) | (96,93%)
30 553 583
1
o (5,15%) | (94,85%)
(7]
o
o
o 0 15 15
) 2
S (0,00%) | (100,00%)
G
<
Ll
l 0 1 1
8 3
u (0,00%) | (100,00%)
(=)
2
1 0 1
5
(100,00%) (0,00%)
Total 800 24877 25677

5.1.1.2. ANALISIS DE LOS NINOS QUE NO PASARON LA FASE DE CRIBADO (EN
NINGUNA DE LAS DOS ETAPAS).

Del total de 25.770 nifios que cumplieron el protocolo, 93 nifios (0,36%) no pasaron la
fase de cribado y fueron derivados a la fase de diagndstico. El analisis de estos nifios se realiza

en el siguiente apartado.

134



RESULTADOQOS

5.1.2. ANALISIS DE LA FASE DE DIAGNOSTICO.

Como ya se indicé anteriormente, 93 nifios (un 0,35% de los niflos que se evaluados y
un 0,36% de los nifios que cumplieron el protocolo de las dos fases de cribado) no pasaron las

dos pruebas de cribado y fueron remitidos a la fase de evaluacidn para realizar su diagndstico.

NO PASAN
FASE DE
CRIBADO
0,36 %
PASAN FASE
DE
CRIBADO

99,64 %

De estos 93 nifios que llegaron a esta fase, 4 de ellos (4,3%) la abandonaron en algun
momento de la misma por rechazo de los padres desde el principio o en algin momento de

ella.

A) DATOS SOCIODEMOGRAFICOS.

W \Varén

Mujer

SEXO

El 61,29% eran varones y un 38,71% mujeres.
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EDAD GESTACIONAL .
(semanas) ‘
La edad media de gestacion fue de 37,30 = 3,96
semanas.
Hospital
publico
HOSPITAL DE (e
13,16%
PROCEDENCIA Hospital
privado (H.
Gene:'r_aldela
(Hospital publico [Complejo 86,84% ??.Tl:;rg)a

Asistencial Universitario de
Salamanca] o privado
[Hospital General de la

Santisima Trinidad])

El 86,84% nacieron en el Hospital publico y el

13,16% en el Hospital privado.

17,21%

Maternidad

SERVICIO DE

82,79% B Neonatologia

PROCEDENCIA

(Maternidad o Neonatologia)

Un 82,79% procedian del servicio de Maternidad y

el resto (un 17,21%) del de Neonatologia.

Si realizamos la comparacion de estos datos sociodemograficos entre el grupo de nifios

gue pasaron el cribado y el grupo de nifios incluidos en esta fase de diagndstico, no se ha
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detectado asociacion entre la fase y el género de los nifios (p-valor=0,0781; test: Chi-cuadrado
de tablas de contingencia con un intervalo de confianza calculado al 95% y un nivel de

significacién del 5%).

El Odds-ratio es de 0,687154 (IC al 95%=0,452413-1,043695).

SEXO
Varén Mujer Total

13539 12444 25983
‘E‘ Cribado
Z 52,11% 47,89%
P~
(G)
2 57 36 93
o Diagnéstico
g 61,29% 38,71%
a
g Total 13596 12480 26076

En cuanto a la edad gestacional si se ha detectado que hay diferencias significativas
entre ambas fases (p-valor<0,0001; test “t” de Student). Aunque existen estas diferencias
significativas, hay que tener en cuenta que como el tamafio de muestra es muy grande se

detectan pequeiias diferencias.

Extremo Extremo
Error
Nivel Numero Media inferior del superior del
estandar
IC al 95% IC al 95%
Diagndstico 97 37,2784 0,20464 36,877 37,679
Cribado 25363 38,8700 0,01266 38,845 38,895

Finalmente, también se ha detectado asociacion entre la fase y el servicio de
procedencia (p-valor <0,0001; test “t” de Student), siendo el porcentaje de nifios que
precedian de Neonatologia en la fase de cribado de un 3,54% y del grupo diagndstico un

17,21%. El Odds-ratio es de 4,95 (CI95%: 2,79-8,8).
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SERVICIO DE PROCEDENCIA
Maternidad Neonatologia Total
25062 921 25983
‘E‘ Cribado
b= 96,46% 3,54%
o
(G)
o 77 16 93
o Diagnéstico
a 82,79% 17,21%
a
g Total 25139 937 26076

B) ANALISIS DE LOS FACTORES DE RIESGO.

En este apartado exploramos la presencia o no de hipoacusia de los nifios que no
pasaron los cribados con alguno de los factores de riesgo. Para ello hemos considerado todas

tener o no tener hipoacusia.

En el anadlisis de asociacion entre estas variables cualitativas se ha utilizado la Chi-
cuadrado de tablas de contingencia. En el caso de que las tablas de contingencia estuvieran
poco ocupadas se utilizé el test exacto de Fisher. Los intervalos de confianza se han calculado

al 95% y el nivel de significacién utilizado ha sido el 5%.

Tras los analisis realizados no se ha encontrado asociacidon con ninguno de los factores
de riesgo, pero en realidad hay cierto sesgo porque de todos los nifios de este grupo, sélo 17
de ellos no presentaron hipoacusia, mientras que el resto si (71 nifios). De hecho varios
factores de riesgo no estaban presentes en esta muestra como son la hipertensién pulmonar
asociada a ventilacién mecénica, condiciones que requieran uso de oxigenacién mediante
membrana extracorpdrea, traumatismos craneoencefalicos con pérdida de conciencia o

fractura y las otitis seromucosas recurrentes o persistentes durante al menos 3 meses.

C) ANALISIS DE LA PRUEBA DE CRIBADO (PEATC-A) EN LOS NINOS DEL GRUPO DE
DIAGNOSTICO.

Analizamos los resultados de las dos pruebas de cribado (PEATC-A) realizadas en este

grupo en funcién del oido y los comparamos, obteniendo los siguientes datos:
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En relacidn al oido izquierdo (Ol):

22 PEATC-A
No pasa Pasa Total
74 6 80
No pasa
92,50% 7,50%
<
=
p 3 10 13
—~ Pasa
o 23,08% 76,92%
Total 77 16 93
En cuanto al oido derecho (OD):
22 PEATC-A
No pasa Pasa Total
58 10 68
No pasa
85,29% 14,71%
<
=
= 7 18 25
—~ Pasa
o 28,00% 72,00%
Total 65 28 93

En 84 nifios coincide el
resultado de las dos pruebas
realizadas durante el cribado
(90,3%), mientras que en 9 nifos
no coinciden. De estos nueve
ninos, 6 de ellos no pasaron los
primeros PEATC-A, sin embargo si
lo hicieron en los segundos; y 3
ninos que pasaron la primera
prueba, en la segunda no la

pasaron.

El resultado coincide en 76
nifios (81,7%), mientras que no lo
hace en 17 nifios. De los nifios que
no coincide el resultado entre los
primeros y segundos PEATC-A, 7
de ellos pasan la primera prueba
pero no lo hacen en la segunda y
10 nifios no pasan la primera, pero

si la segunda.

En conclusidn, la concordancia entre los resultados de la prueba aplicada en dos

momentos diferentes es alta (coinciden en el 90,2% en el oido izquierdo y en un 81,72% en el

derecho). Dentro de los resultados discrepantes, es mas frecuente para ambos oidos no pasar

en los primeros PEATC-A pero si en los segundos.
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D) ANALISIS DE LOS POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE TRONCO CEREBRAL

(PEATC).

En el siguiente grafico se representa el umbral de aparicion de la onda V obtenido en

los primeros PEATC realizados a cada uno de los nifios incluidos dentro de la fase diagndstica y

en la tabla las medidas de frecuencia del umbral de todos los nifios para el oido izquierdo y

derecho.

Paciente
1 4 7 101316192225283134374043464952555861646770737679 828588
* T
20
40 B Umbral
0l (dB)
60
B Umbral
%0 oD (dB)
100
120
oiDo oiDO
IZQUIERDO DERECHO
MEDIA 57,97 dB 56,34 dB
MEDIANA 50 dB 50 dB
Umbral O1 (dB) | Umbral OD (dB)
0 ! 2
DESVIACION
T T i 29,564 27,872
20
RANGO 100 100
4“] rs
MiNIMO 10 10
o MAXIMO 110 110
80 PERCENTIL 25 35 35
100 PERCENTIL 50 50 50
120 PERCENTIL 75 80 70
dB TAMARNO - 89
MUESTRAL (N)
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No existe diferencia entre la media del umbral obtenido en este primer PEATC del oido

izquierdo con respecto al derecho.

De los 89 pacientes a los que se les realizaron los primeros PEATC, se repitieron a 61 de
ellos. En el siguiente grafico se representa el resultado de estos segundos PEATC, con la media

del umbral obtenido en total para cada oido.

1 4 7101316192225283134374043464952555861646770737679828588

0 Lit1i1ll ] LIl 11 1 ] ] 11 1111 NN 114111
20
40 ® Umbral Ol
(dB)
60
® Umbral
oD (dB)
80
100
120
(o][»]0) (o][»]0]
IZQUIERDO | DERECHO
MEDIA 63,46 dB 56,97 dB
10 MEDIANA 60,00 50,00
DESVIACION
100 e 29,01 29,51
80 1 RANGO 100 100
60 - MiNIMO 10 10
0 MAXIMO 110 110
PERCENTIL 25 40,00 32,50
0
J J PERCENTIL 50 60,00 50,00
0
Umbrzl 01 Umbrzl 0D PERCENTIL 75 90,00 82,50
dB
TAMANO
MUESTRAL (N) 61 61
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Se considera que la prueba es normal si la onda V en los PEATC se encuentra a nivel
menor o igual de 35 dB. Si dicha onda aparece a nivel mayor de 35 dB en uno o ambos oidos se

considera patoldgica.

Podemos resumir que los primeros PEATC fueron normales en 17 nifios y patoldgicos
en 72. De estos 72 niinos, se les repitio el PEATC a 58, siendo en 6 de ellos normal y patoldgico

en 52.

Hay que sefialar que en grafico de los segundos PEATC viene representado el resultado
de 61 nifios a los que se les realizd esta prueba; puesto que en 3 nifios a pesar de tener
normales los primeros PEATC, se repitieron y volvieron a confirmar el resultado obtenido

previamente.

10 Normal
PEATC

(89 ~ Normal
nifios) Patolégico ) PEA_TC

(58
nifios)
Patolégico

La media del umbral de la onda V en el oido derecho no cambia en los segundos PEATC
con respecto a los primeros; pero en lo que se refiere al oido izquierdo, si se objetiva un
empeoramiento desde 57,97 dB hasta 63,46 dB. Esto se puede explicar porque en los

segundos PEATC se normalizaron 6 de los que previamente habian sido patoldgicos.

E) ANALISIS DE OEAT.

Las OEAT fueron realizadas a 60 pacientes de los 89 que se incluyeron en la fase de
diagndstico, puesto que la realizacidon de esta prueba es recomendable pero no obligatoria en

esta fase del Programa.

La sensibilidad de la prueba aplicada en este grupo de nifios es 87,75% vy la

especificidad es de 36,36%. Su valor predictivo positivo es de 86% y el valor predictivo negativo
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es de 40%. Para el cdlculo se ha considerado que pasa la prueba cuando las OEAT estan

presentes en ambos oidos.

ENFERMOS SANOS TOTAL
PASA 6 4 10
NO PASA 43 7 50
TOTAL 49 11 60

De los 60 nifios a los

qgue se les realizé las OEAT, en
14 de ellos estaban presentes
en el oido izquierdo y 21 en el

derecho.

Si realizamos un andlisis comparando el resultado de las OEAT con el de los primeros

PEATC-A para el oido izquierdo:

12 PEATC-A
NO PASA PASA TOTAL
NO PASA 41 4 45
[
g PASA 8 7 14
o
TOTAL 49 11 60

“pasa”. Sin embargo en 12 nifios las pruebas no coinciden (20%).

Podemos
observar que el
resultado coincide en
48 nifios (80%), de los
cuales 41 el resultado
en ambas pruebas es

“no pasa” y en 7

Ambas pruebas presentan un grado de concordancia moderado con un Kappa de 0,415

(nivel de confianza de 95%).

Si realizamos este estudio comparando el resultado de las OEAT y los segundos PEATC-

A, también para el oido izquierdo:
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22 PEATC-A
NO PASA PASA TOTAL
NO PASA 40 5 45
[
< PASA 8 7 15
o
TOTAL 48 12 60

En este caso, el
resultado coincidente
de ambas pruebas fue
en 47 nifios (78,33%),
de los cuales 7 pasaron
en ambas

pruebas

mientras que 40 no

pasaron en ninguna de ellas. Por otro lado, dicho resultado no coincidié en 12 nifios (21,67%).

El grado de concordancia en este caso entre ambas pruebas es débil o escaso ya que

presenta un indice Kappa de 0,381 (nivel de confianza de 95%).

Por tanto, si comparamos el resultado de las OEAT con respecto a los primeros y

segundos PEATC-A, sdlo cambia el resultado en un paciente en el que no pasé ni en las OEAT ni

en el primer PEATC-A, sin embargo si lo hizo en la segunda prueba de PEATC-A.

Por otro lado, si analizamos los resultados obtenidos para el oido derecho,

comparando primero las OEAT con los primeros PEATC-A:

12 PEATC-A
NO PASA PASA TOTAL
NO PASA 35 4 39
[
o, PASA 10 11 21
o
TOTAL 45 15 60

El  resultado
coincidié en 46 nifios
(76,67%), de los cuales
11 pasaron en ambas
pruebas y 35 no

pasaron. El resultado

no fue coincidente en

14 nifios (23,33%); de ellos 4 no pasaron las OEAT pero si lo hicieron en los PEATC-A y 10 nifios

pasaron las OEAT pero no los PEATC-A.

Ambas pruebas presentan un grado de concordancia moderado con un Kappa de 0,451

(nivel de confianza de 95%).
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Finalmente, si comparamos el resultado de las OEAT con los segundos PEATC-A para el

oido derecho:

° L

R En este caso,

NO PASA PASA TOTAL en 45 nifios coincidid

NO PASA 35 4 39 el resultado de ambas

- pruebas (75%), de ellos
5 PASA 11 10 21

o 35 no las pasaron

TOTAL 46 14 60 mientras que 10 si lo

hicieron. En 15 nifios

(25%) el resultado no coincidid.

Su grado de concordancia es moderado con un Kappa de 0,405 (nivel de confianza de

95%).

Con respecto al oido derecho, sucede igual que en el izquierdo, sélo cambia el
resultado en un paciente, en el que pasé ambas pruebas la primera vez, pero en los segundos

PEATC-A no los paso.

En conclusion, la concordancia general entre ambas pruebas es moderada (segun la

clasificacién de la valoracién del indice Kappa de Landis y Koch).

Finalmente, de los nifios que pasaron las OEAT pero no los PEATC-A, sélo uno de ellos

fue diagnosticado de neuropatia auditiva.

F) ANALISIS DE LOS PEAEE.

Esta prueba fue realizada a 53 nifios, del total de 89 nifios incluidos en la fase de

diagndstico.

e Si analizamos los umbrales obtenidos de forma global en esta prueba los resultados son

los siguientes:

En el oido izquierdo la media del umbral es de 64,20 dB (con desviacidn tipica de 26,45
dB) y en el oido derecho es de 60,90 dB (con desviacion tipica de 28,75 dB); tal y como se

puede observar en los siguientes graficos y tabla de datos.
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120
100
80

"

40—

20—

0
02462810

Frecuencia

Oido izquierdo

120

100

80

60

40

20

0

02 4 6 8

Frecuencia

Oido derecho

e Sise analizan los valores de la pruebas PEAEE:

> Oido izquierdo:

120

100

120

100

80

60

40

20

120

100

80

60

40

20

ol oD

Media 64,20 | 60,90
Desviacion

.. 26,45 | 28,75
tipica
Error 363 | 395
estandar
N 53 53

5

m F
100

80 —:I

60
40 I

20

0246810 0246810 0246 8 053 4 6.8 10
Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia
500 Hz 1000 Hz 2000 Hz 4000 Hz

500 Hz 1000 Hz 2000 Hz 4000 Hz
Media 61,98 68,68 64,44 67,26
Desviacion 29,68 28,27 28,09 25,77
tipica
Error estandar 4,08 3,88 3,86 3,54
N 53 53 53 53
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Se puede observar que la pérdida auditiva media es similar en todas las frecuencias, es

decir, es pantonal; en el rango de hipoacusia de grado moderado.

> Oido derecho.

120 120
100 100
80 80
60 60
40 40

120

100

80

60

40

100

80

60—

40—

zo]—

02 F4 6 8 10 2Freiuenécia8 ) 2F'é:“e”6Ci38 0z F‘:eciefcilo
500 Hz 1000 Hz 2000 Hz 4000 Hz
500 Hz 1000 Hz 2000 Hz 4000 Hz
Media 57,07 64,53 61,89 65,85
Desviacion 29,923 28,98 29,42 31,60
tipica
Error estandar 4,11 3,98 4,04 4,34
N 53 53 53 53

En cuanto al oido derecho, sucede lo mismo que con el oido izquierdo y la pérdida de

audicion media es pantonal. También en el rango de hipoacusia moderada.

e  Comparacion del resultado obtenido en los PEATC y los PEAEE en cuanto a los umbrales.

Por los resultados obtenidos en analisis expuestos anteriormente, las medias del

umbral auditivo son similares entre los PEATC y los PEAEE; siendo, en global, clasificadas como
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hipoacusias moderadas para ambos oidos. En estas dos pruebas que se estan comparando, el

umbral es peor en el oido izquierdo que en el derecho.

Para hacer el estudio comparativo se ha considerado que hay diferencia cuando hay
mas de 15 dB entre los resultados de ambas pruebas. Teniendo en cuenta que los datos
utilizados han sido el umbral de la onda V en los PEATC y la media de los umbrales obtenidos

en los PEAEE.

» Oido izquierdo.

Paciente
0
20
40 ® Umbral (dB) -
PEATC
60
B Umbral (dB) -
80 PEAEE
100
120

En el caso del oido izquierdo, hay diferencia en los resultados entre los PEATC y los
PEAEE en 17 nifos (32,08%). Mientras que en 36 (67,92%) se mantiene el resultado, segun el

criterio referido anteriormente.

En este ultimo grupo de nifios en los que no hay cambio, la frecuencia del grado de

hipoacusia es la siguiente:

Hcl;:oAADt?UzlEA FRECUENCIA
Leve 5
Moderado 17
Severo 4
Profundo 8
TOTAL 34
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*Hay dos nifios en los que a pesar de no haber una diferencia mayor de 15 dB entre ambas

pruebas, supuso un cambio en la graduacién de la hipoacusia. Uno de ellos paso de ser leve a

moderada (umbral de 35 dB en los PEATC y de 42,5 dB en los PEAEE) y, en el otro caso, pasé de

severa a profunda (umbral de 80 dB en los PEATC y de 95 dB en los PEAEE).

No se observa una tendencia clara de si a mayor o menor grado de hipoacusia el

resultado de las pruebas difiere mas o menos; esto puede ser debido al sesgo que genera el

tamafio muestral de cada grupo, puesto que como se vera mas adelante, la categoria modal de

grado de hipoacusia para el oido izquierdo es la moderada.

resultado es el siguiente:

20

40

60

80

100

120

Paciente
2 3 5 8 11 16 24 25 33 34 36 40 42 45 47 49 52

B Umbral PEATC
(dB)

® Umbral PEAEE
(dB)

Si analizamos los nifios en los que difieren los resultados de ambas pruebas el
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Paciente PlEJA“{II'IzR(SII;) P;_I\\:I:R(g;) D\:II;\I!-ISET\IIZIEA RESULTADO | GRADO DE HIPOACUSIA
2 65 31,25 33,75 | Mejor Moderado a leve

3 35 56,25 -21,25 | Peor Leve a moderado

5 70 42,5 27,5 | Mejor Moderado

8 110 72,5 37,5 [ Mejor Profundo a severo

11 60 32,5 27,5 | Mejor Moderado a leve

16 110 57,5 52,5 [ Mejor Profundo moderado
24 110 63,75 46,25 | Mejor Profundo a moderado
25 70 52,5 17,5 | Mejor Moderado

33 60 36,6 23,4 | Mejor Moderado a leve

34 90 110 -20 | Peor Severo a profundo

36 80 101,25 -21,25 | Peor Severo a profundo

40 60 25 35 | Mejor Moderado a leve

42 70 88,75 -18,75 | Peor Moderado a severo
45 80 110 -30 | Peor Severo a profundo

47 50 32,5 17,5 |Mejor Moderado a leve

49 80 25 55 | Mejor Severo a leve

52 100 77,5 22,5 | Mejor Profundo a severa

Existe una mejoria en cuanto al umbral auditivo obtenido con los PEAEE con respecto a

de los PEATC en 12 nifios, mientras que empeora en 5 de los 17 en los que hay diferencia entre

ambas pruebas. De los 12 niflos que han mejorado, en dos de ellos no ha supuesto cambio en

el grado de diagndstico (permaneciendo como hipoacusia moderada).
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GRADO DE HIPOACUSIA FRECUENCIA
Profundo a severo 2
Profundo a moderado 2
Profundo a leve 0
Severo a moderado 1
Severo a leve 1
Moderado a leve 5
TOTAL 11

El cambio mas frecuente es pasar
de grado moderado a leve, pero también
puede deberse a que el grado de hipoacusia
mas frecuente en nuestra muestra es el
moderado; como sucedia en lo expuesto

anteriormente.

En el caso de los nifios en los que empeora el grado de hipoacusia con los PEAEE con

respecto a los PEATC:

GRADO DE HIPOACUSIA FRECUENCIA
Leve a moderado 1
Leve a severo 0
Leve a profundo 0
Moderado a severo 1
Moderado a profundo 0
Severo a profundo 3
TOTAL 5

En este caso, se observa que a
medida que la hipoacusia tiene mayor
grado, el valor del umbral obtenido con los
PEATC es de menor grado que el que se

obtiene con los PEAEE.

Por tanto, se puede concluir que lo
mas frecuente es que no haya cambio entre
ambas pruebas (67,93%) y cuando lo hay
(32,07%) la tendencia es a obtener un
umbral de audicién mayor en los PEAEE que

con los PEATC (70,19%).
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> Oido derecho.

Paciente

1357 911131517192123252729313335373941434547495153

0 II I
20
I |

40

60

80

100

120

B Umbral (dB) -
PEATC

= Umbral (dB) -
PEAEE

En el caso del oido derecho, el resultado de ambas pruebas coincide en 36 nifios

(67,92%) y no lo hace en 17 (32,08%), como sucedia en el otro contralateral. Sin embargo, si se

analizan si se trata de los mismos nifios, se puede observar cémo hay cambio entre las pruebas

en ambos oidos en 13 nifios.

De los nifios en los que no hay diferencias en el resultado de ambas pruebas, el grado

de hipoacusia que presentaban era el que se muestra en la siguiente tabla. Hay que sefialar

qgue en 3 de los 17 nifios, a pesar de no haber diferencia mayor de 15 dB entre el umbral

obtenido en ambas pruebas, supuso un cambio en el diagndstico del grado de hipoacusia: uno

de ellos paso de leve a moderada, otro de moderada a severa y otro de severa a profunda.

Al igual que en el otro oido no se ve una
tendencia clara, posiblemente sesgada porque
la categoria mas frecuente en el grado de
hipoacusia es la moderada, como se vera en el

apartado de “Diagndstico”.

GRADO DE HIPOACUSIA | FRECUENCIA
Leve 7
Moderado 14
Severo 4
Profundo 8
TOTAL 37

En cuanto a los que si presentan cambios mayores de 15 dB entre ambas pruebas los

resultados son los siguientes:
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13 16 24 25 29 33 42 45 46 47 49 52

0
20
m Umbral
20 PEATC (dB)
H Umbral
60 PEAEE (dB)
80
100
120
PACIENTE PlI.E’zII'ER(‘:;) P:::Ing(ﬁll-;) D\:I?I!-ROETVIZEQ RESULTADO | GRADO DE HIPOACUSIA
2 60 26,25 -33,75 | MEJOR Moderado a leve
3 40 56,25 16,25 | PEOR Leve a moderado
5 70 50 -20 | MEJOR Moderado
6 45 26,25 -18,75 | MEJOR Moderado a leve
8 50 18,75 -31,25 | MEJOR Moderado a leve
13 60 37,5 -22,5 | MEJOR Moderado a leve
16 110 55 -55 | MEJOR Profundo a moderado
24 110 38,75 -71,25 | MEJOR Profundo a leve
25 80 52,5 -27,5 | MEJOR Severo a moderado
29 60 40 -20 | MEJOR Moderado a leve
33 70 37,5 -32,5 | MEJOR Moderado a leve
42 110 67,5 -42,5 [ MEJOR Profundo a moderado
45 80 105 25 | PEOR Severo a profundo
46 70 103,75 33,75 |PEOR Moderado a profundo
47 45 22,5 -22,5 | MEJOR Moderado a leve
49 80 25 -55 [ MEJOR Severo a leve
52 80 57,5 -22,5 | MEJOR Severa a moderado
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En este caso, hay 14 nifios (82,35%) en los que se obtiene un umbral auditivo mejor en
los PEAEE con respecto al de los PEATC. Sin embargo, ha empeorado en 3 nifios. S6lo en un

nifio no supuso cambio de categoria de grado de hipoacusia.

En la siguiente tabla se exponen los resultados de los nifios en los que supuso una

mejora.
Grado de hipoacusia Frecuencia
Profundo a severo 0
Profundo a moderado 2
Profundo a leve 1
Severo a moderado 2
Severo a leve 1
Moderado a leve 7
TOTAL 13

Como en el otro oido, el cambio mas frecuente es pasar de grado moderado a leve.

Los niflos con empeoramiento en el resultado en los PEAEE con respecto a los PEATC

son los siguientes:

GRADO DE HIPOACUSIA FRECUENCIA
Leve a moderada 1
Leve a severa 0
Leve a profunda 0
Moderada a severa 0
Moderada a profunda 1
Severa a profunda 1
TOTAL 3
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En este caso, el tamafio muestral es muy pequefio y no se puede inferir ninguna

tendencia.

De forma global, por lo que respecta al oido derecho, tampoco se ve una tendencia
clara, si en funcién de que se trate de un grado mas o menos alto de hipoacusia, el cambio en

la graduacién supondria una mejora o un empeoramiento de la misma.

En resumen, calculando el indice de Kappa se obtiene un valor de 0,484 (nivel de
confianza de 95%), por tanto, el grado de concordancia entre los PEATC y los PEAEE en nuestra

muestra es moderado.

G) DIAGNOSTICO.

Tras la realizacion de las pruebas diagndsticas pertinentes entre los 3 y 6 meses de
edad corregida se llegd al diagndstico de hipoacusia o normoacusia y, en el caso de que
presentaran deficiencia auditiva, el tipo de la misma (hipoacusia de transmision,

neurosensorial o mixta). Los resultados obtenidos se muestran a continuacion:

DIAGNOSTICO FRECUENCIA | PORCENTAIE
Normoacusia 18 20,22
Hipoacusia de transmision 2 2,25
Hipoacusia neurosensorial 66 74,16
Hipoacusia mixta 3 3,37
TOTAL 89 100

3,37%
20,22% Normoacusia
2,25%
Hipoacusia de
transmisién
Hipoacusia
74.16% neurosensorial

B Hipoacusia mixta
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Como se puede observar 71 nifios fueron diagnosticados con algun tipo de hipoacusia
en torno a los 6 meses de vida corregida. Por lo tanto, la incidencia estimada es de 2,7 casos

de hipoacusia por cada 1000 recién nacidos vivos.

Dentro del tipo de hipoacusia, 2 nifios tenian una transmisiva, 66 neurosensorial y en 3

de ellos era mixta.

De los nifios diagnosticados de hipoacusia, 63 eran bilaterales (88,73%) y 8 unilaterales
(11,27%). De estos ultimos, 3 eran del oido derecho y 5 del oido izquierdo. La existencia de
mas hipoacusias en el oido izquierdo se correlaciona con los umbrales medios globales
obtenidos en la prueba de PEATC y de PEAEE, que eran mayores en el oido izquierdo que en el

derecho.

Oido
38% ‘ izquierdo
/ 62%
Oido
derecho

11,27%
(8 nifios)

Hipoacusia
unilateral

Hipoacusia
bilateral

88,73%
(63 nifios)
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> Sirealizamos el analisis en funcion del grado de hipoacusia y de si son uni o bilaterales,

estos son los resultados:

* En las hipoacusias bilaterales, cuando es asimétrica se ha tenido en cuenta la de mayor

graduacion para el calculo.

HIPOACUSIA UNILATERAL HIPOACUSIA BILATERAL
3,5 35
3 30
g
" 2,5 s 25
-] =
c 2 - 8 20
2 o
8 15 - S 15
3 ]
g 1 T § 10 T
~g 0,5 - 5 A .
2
0 - 0 -
R\ b'b & b’b R\Z b’b Q@ b’b
N2 3 & g e7\® ‘0@0 N2 K &£ (_)e& ) o@o
& ] & ]
Grado de hipoacusia Grado de hipoacusia
GRADO DE N2 GRADO DE N2
HIPOACUSIA | PACIENTES PORCENTAJE HIPOACUSIA | PACIENTES PORCENTAJE
Leve 2 25 Leve 11 17,46
Moderado 3 37,5 Moderado 33 52,38
Severo 1 12,5 Severo 5 7,94
Profundo 2 25 Profundo 14 22,22
TOTAL 8 100 TOTAL 63 100

En el siguiente grafico se realiza una comparativa de los grados en funcién del tipo de

hipoacusia (uni

o bilateral):

157



RESULTADOQOS

60 -

50 - m Hipoacusia
@ 40 - unilateral
S 30 - lH.lpoacu5|a
o bilateral
€ 20 -

10 A

0

Leve Moderada Severa Profunda
Grado de hipoacusia
Teniendo en cuenta que el tamafio muestral de las hipoacusias unilaterales es

pequefio, podemos realizar una comparacion aproximada en cuanto a las diferencias

existentes entre ambos grupos.

La moda en ambos grupos es el grado moderado, tal y como se habia expuesto

anteriormente se correlaciona con los resultados expuestos en la prueba de PEATC y PEAEE. En

proporcion la categoria menos frecuente es la severa. La hipoacusia profunda tiene una

representacion similar en ambos grupos. La proporcion de la hipoacusia leve es mayor en las

formas unilaterales que en las bilaterales.

Si se analiza la distribucion de frecuencias del grado de hipoacusia de oido derecho e

izquierdo en los nifios con hipoacusia bilateral, los resultados obtenidos se muestran en la

siguiente tabla de contingencia:

0iDO 1ZQUIERDO
LEVE MODERADO | SEVERO | PROFUNDO TOTAL

LEVE 11 3 0 0 14
< MODERADO 0 30 2 1 33
bre]
E SEVERO 0 0 3 1 4
(o)
\ce) PROFUNDO 0 1 2 9 12

TOTAL 11 34 7 11 63
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Existen 53 nifios (84,13%) con hipoacusias simétricas, mientras que en 10 nifios

(15,87%) son asimétricas. Los datos de estos Ultimos nifios se muestran a continuacion:

0iDO 1ZQUIERDO 0iDO DERECHO FRECUENCIA

Moderada Leve 3
g
‘3 Severa Profunda 2
o
<
2 Severa Moderada 2
I
a Moderada Profunda 1
2
§ Profunda Moderada 1
(U]

Profunda Severa 1

Se sigue observando que en el 70% de los nifios con hipoacusia asimétrica es mas

profundo el grado en el oido izquierdo que en el derecho.

> El grado de hipoacusia en funcion del oido afecto es:

La tabla de frecuencias obtenida en este caso se muestra a continuacion:

GRADO DE oiDo oibo
HIPOACUSIA IZQUIERDO | DERECHO
Leve 13 14
Moderado 34 34
Severo 9 4
Profundo 12 13
TOTAL 68 65

No existen diferencias entre el
oido izquierdo y el derecho en cuanto a las
hipoacusias de grado leve, moderado vy
profundo; pero si existe diferencia en las
severas, como se puede observar en el
grafico anterior. Este ultimo caso, existen
mas del doble de hipoacusias severas en el

oido izquierdo que en el derecho.
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35 -+
L
30 -
L
25 -
L) /—
§ 20 -
3 15 |V a— Oido izquierdo
'-at, /- ] Oido derecho
10 A
5 471
0
Leve Moderada  Severa Profunda
Grado de hipoacusia
Por lo que respecta al oido izquierdo:
GRADO DE
HIPOACUSIA FRECUENCIA | PORCENTAIE
Leve 13 19,12 El grado de hipoacusia en el oido
Moderad 34 5000 izquierdo mas frecuente es el moderado,
oderado ,
siendo el 50% de todos los grados.
Severo 9 13,24
Profundo 12 17,65
TOTAL 68 100
40
35 50%
30
25 H Leve
20 Moderado
m Severo
15 —219,12% —— 17,65% brofund
rofundo
10 13,24%
5
0 T T T 1
Leve Moderado Severo Profundo
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Si se analiza el oido derecho, también la categoria modal es la de hipoacusia

moderada.
HCI;II:OAAD(‘:JUES):EA FRECUENCIA | PORCENTAIJE
Leve 14 21,54
Moderado 34 52,31
Severo 4 6,15
Profundo 13 20,00
TOTAL 65 100
40
35 52,31%
30
2 H Leve
20 Moderado
15 21,54% 20% Severo
Profundo
10
5 6,15%
0 ' ! T ]
Leve Moderado Severo Profundo

e Analisis de asociacion del grado de hipoacusia con los factores de riesgo.

Para realizar este estudio de asociacion entre variables cualitativas se ha utilizado el

test exacto de Fisher, con un intervalo de confianza al 95% y un nivel de significacion del 5%.

Si analizamos la asociacion entre el grado de hipoacusia en el oido izquierdo y los
diferentes factores de riesgo, se detecta asociacion estadisticamente significativa con los

antecedentes familiares (p-valor=0,0129) y consanguinidad (p-valor=0,0026).
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Aunque la consanguinidad no esta incluida en la lista de indicadores de riesgo de

hipoacusia, al analizar las historias de este grupo de ninos, se puede observar que muchos de

ellos la presentaban, motivo por el que se incluye dentro del estudio.

Antecedentes familiares de hipoacusia

GRADO DE HIPOACUSIA
Leve Moderado Severo Profundo TOTAL

5:: No 13 27 4 6 50
= 26,00% 54,00% 8,00% 12,00%
S
E Si 0 7 5 6 18
g‘ 0,00% 38,89% 27,78% 33,33
7
I TOTAL 3 34 9 12 68

100% -

90% -

80% - /

70% - M Profunda

60% - Severa

50% - B Moderada

40% -

M Leve

30% A

20% -

10% -

0% T .
NO Si

Se observa como en los nifios que tienen antecedentes familiares el grado leve es poco

frecuente mientras que el profundo y severo es mayor que cuando no tienen dichos

antecedentes familiares.
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GRADO DE HIPOACUSIA

Leve Moderado Severo Profundo TOTAL

A No 12 31 9 6 58
3 20,69% 53,45% 15,52% 10,34%

2

§ Si 1 3 0 6 10
P 10,00% 30,00% 0,00 60,00%

2

o

o TOTAL 12 34 8 12 68

La gran diferencia se da en el grado profundo donde la hipoacusia es seis veces mayor

cuando hay consanguinidad que cuando no la hay.

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

Z

B Profunda
Severa
B Moderada

M Leve

Si

NO .
Consanguinidad

En el caso del oido derecho, también se presenta la asociacion con el grado de

hipoacusia (p-valor=0,0017). El perfil es similar al que presentaba el oido izquierdo donde no

hay hipoacusias leves en los niflos con antecedentes, y sin embargo, en el grado profundo el

porcentaje es mas de 4 veces mayor de los que tienen antecedentes frente a los que no

tienen.
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GRADO DE HIPOACUSIA
Leve Moderado Severo Profundo TOTAL

- No 14 25 3 5 47
<
= 29.79% 53.19% 6.38% 10.64%
=
: Si 0 9 1 8 18
= 0,00% 50.00% 5.56% 44.44%
o
a5 TOTAL 14 34 4 13 65

100% -

90% -

80% -

70% - m Profunda

60% - Severa

50% - ® Moderada

40% M Leve

30% -

20% -

10% A

0% T 1
NO Si
Antecedentes familiares de hipoacusia

5.1.3. FASE DE TRATAMIENTO.

Como se ha expuesto anteriormente, 71 nifios fueron diagnosticados de hipoacusia. El
tratamiento recibido puede ser terapia auditivo-verbal, audioprétesis, implante coclear (IC) o

solamente seguimiento.

Los resultados se muestran a continuacién:
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TIPO DE N2 DE | PORCENTAIJE
TRATAMIENTO NINOS (%)

12,68%

Terapia auditivo
verbal / 26 36,62
Seguimiento

Audioprotesis 36 50,70

B Terapia auditivo verbal / Seguimiento
Implante coclear 9 12,68

M Audioprotesis
TOTAL 71 100 Implante coclear

Como se puede observar, en el 50,70% de los nifios con hipoacusia se adaptaron
audioprétesis, el 12,68% precisaron la implantacién coclear como tratamiento rehabilitador y
en el 36,62% soélo precisaron terapia auditivo-verbal o seguimiento. El tratamiento mas
requerido fue la adaptacidn de audioprétesis, esto puede explicarse porque la hipoacusia mas

prevalente es la hipoacusia moderada.

Hay que sefialar que existiendo 14 hipoacusias bilaterales de grado profundo, sélo
precisaron implante coclear nueve de ellos. El resto recibieron tratamiento con audioprotesis,
teniendo un buen rendimiento tonal y verbal con buen desarrollo del lenguaje; por eso no
precisaron la implantacién coclear. Todos los nifios que fueron implantados, aproximadamente

desde los seis meses de edad recibieron estimulacién temprana a través de proétesis auditivas.

De los nifios que fueron implantados, el 67% de los casos fue bilateral, mientras que en

el 33% fue unilateral.
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UNILATERAL
(33%)

N9~DE PORCENTAIE
NINOS (%)
IC Unilateral 3 33
IC Bilateral 6 67
TOTAL 9 100

M Terapia auditivo verbal / Seguimiento

M Audioprotesis

m Implante coclear

En 3 nifios se realizd la colocacién de implante de forma unilateral, porque se mantuvo
una estimulacién bimodal con implante coclear en un oido y audioprétesis en el otro, con buen

resultado tanto a nivel tonal como verbal y posterior desarrollo del lenguaje.

Si analizamos la edad (en meses) a la que fueron implantados estos nifios, los
resultados son los siguientes:
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D
o
1

w
(9]
1
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o
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N
(9]
1

N
o
1

m Edad de implantacidn
(meses)

[
o wun
1 L

Edad de implantacion (meses)

Excepto en tres nifios, el resto fueron implantados en torno al afio de edad. En estos
tres nifios con implantacidn tardia, el motivo en dos de ellos fue la aceptacion tardia por parte
de los padres a recibir este tratamiento quirdrgico (en uno de ellos por negacion de los padres
y en el otro fue por miedo de los padres porque presentaba una malformacidon de oido
interno). En el tercer caso se realizé de forma tardia porque en un primer momento el
diagndstico fue de trastorno del espectro de neuropatia auditiva con hipoacusia neural severa
bilateral y recibié tratamiento con audioprétesis, posteriormente evoluciond a profunda
bilateral con mal desarrollo del lenguaje por lo que precisé tratamiento con implante coclear

bilateral.

5.1.4. ANALISIS DE ASOCIACION ENTRE LOS FACTORES DE RIESGO DE HIPOACUSIA
Y LA PRESENCIA DE HIPOACUSIA EN TODOS LOS NINOS INCLUIDOS EN EL
PROGRAMA DE CRIBADO.

Si hacemos el estudio de los factores de riesgo con la totalidad de nifios incluidos en el
programa de los que disponemos estos datos para ver si se relacionan con la presencia o no de
hipoacusia, se ha detectado dicha asociacién con los siguientes factores: historia familiar,
sindromes que asocian hipoacusia, malformaciones craneofaciales y cualquier enfermedad o
condicién que requiere ingreso en UCIN mds de 48 horas. En todos los casos el p-valor es

inferior a 0,0001. Si analizamos cada uno de los factores los hallazgos son los siguientes:
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e Historia familiar de hipoacusia:

Se ha detectado asociacién estadistica significativa (p-valor< 0,001; utilizando la Chi-

cuadrado de tablas de contingencia con un intervalo de confianza calculado al 95% y el nivel de

significacién del 5%).

HIPOACUSIA
No Si TOTAL
25588 51 25639
Pt No
(a]
- 99,80% 0,20% 100%
< <«
=25
s 35 334 17 351
< Q Si
'; Po) 95,16% 4,84% 100%
- O
x —
o I
= 25922 68 25990
() TOTAL
e 99,74% 0,26%

Si medimos el Odds-ratio es 25,54 (IC95%: 14,59-44,68), es decir, es 25 veces mas

favorable para presentar hipoacusia aquellos que tienen antecedentes familiares que los que

no lo tienen. Es importante sefialar que en todos estos factores hay que tener cuidado porque

al ser un estudio casos control pueden existir varios sesgos, uno de ellos el de informacion, es

decir, de personas que desconocen los antecedentes familiares.

e Sindromes que asocian hipoacusia.

La tabla de frecuencias y porcentajes es:

HIPOACUSIA
No Si TOTAL
< 25886 64 25950
w ‘3 No
3 S 99,75% 0,25%
S
S I 36 4 40
Sz si
& 90,00% 10,00%
\E g
@ | TOTAL 25922 68 25990
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Se ha detectado asociacién estadisticamente significativa (p-valor< 0,001; utilizando el

test exacto de Fisher, con intervalo de confianza del 95% y nivel de significacidon del 5%). En

este caso el Odds-ratio es de 44,94 (1C95%: 15,54-129,94). En el caso de la presencia de este

factor de riesgo, el 10% presentan hipoacusia de algun tipo frente a un 0,25% de los que no lo

presentan.

e Infeccidn intrautero (CMV, herpes, toxoplasma, sifilis, rubeola).

En este caso no se ha detectado asociacién significativa (p-valor=0,837; utilizando el

test exacto de Fisher, con intervalo de confianza del 95% y nivel de significacion del 5%).

HIPOACUSIA
No si TOTAL
No 25906 68 25974
o 99,74% 0,26%
Z
\9 E
85 si 16 0 16
L
4= 100,00% 0,00%
TOTAL 25922 68 25990

¢ Malformaciones craneofaciales.

Se ha detectado asociacion estadistica (p-valor<0,001; utilizando el

Fisher, con intervalo de confianza del 95% y nivel de significacién del 5%).

test exacto de

HIPOACUSIA
No Si TOTAL
" 25895 65 25960
w No
5 = 99,75% 0,25%
i)
S s 27 3 30
< 9 Si
oz 90,00% 10,00%
- <<
25
2 TOTAL 25922 68 25990
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Al igual que en el caso de los sindromes que asocian hipoacusia, la magnitud del Odds-

ratio es muy grande 44,26 (IC 95%: 13,10-149,54).

e Cualquier enfermedad o condicidn que requiere ingreso en UCIN mas de 48 horas.

Se ha detectado asociacion estadistica (p-valor<0,001; utilizando la Chi-cuadrado, con

intervalo de confianza del 95% y nivel de significacion del 5%).

HIPOACUSIA
No Si TOTAL
® 25714 56 25770
A No
> 99,78% 0,22%
S
-}
> 207 12 219
i Si
2 94,52% 5,48%
o
= TOTAL 25921 68 25989

Se ha obtenido un Odds-ratio de 26,62 (IC95%: 14,06-50,40).

> Andlisis de asociacién entre el nimero de factores de riesgo con la presencia de

hipoacusia.

A continuacién se muestra la tabla en la que se realiza el andlisis del nimero de

factores de riego con la presencia y ausencia de hipoacusia.
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HIPOACUSIA
No si TOTAL
25313 36 25349
0
99,86% 0,14%
591 17 608
1
97,20% 2,80%
) 16 8 24
@ 2
= 66,67% 33,33%
w
(=]
a 1 3 4
[ 3
<) 25,00% 75,00%
(@)
& 0 2 2
a 4
o 0,00% | 100,00%
L
= 1 1 2
Z 5
50,00% 50,00%
0 1 1
6
0,00% | 100,00%
Total 25922 68 25990

Se observa como los porcentajes de presencia de hipoacusia aumentan, en general,

con el aumento del nimero de factores de riesgo (5, 6 y 7 factores de riesgo introducen un

sesgo puesto que su tamafio muestral es pequefio).

%

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

3 4
N2 de factores de riesgo

5

1 % hipoacusia

B % no hipoacusia
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Se ha encontrado asociacién estadistica (p-valor<0,001; utilizando el test exacto de
Fisher, con intervalo de confianza del 95% y nivel de significacion del 5%), esto es, cuanto

mayor numero de factores de riesgo, mayor es la posibilidad de presentar hipoacusia.

5.1.5. ANALISIS DE LOS NINOS QUE PASARON LA FASE DE CRIBADO Y SIN EMBARGO
POSTERIORMENTE FUERON DIAGNOSTICADOS DE HIPOACUSIA.
Durante el periodo desde el afio 2005 hasta el 2014 (ambos incluidos) se han
detectado 15 nifios que habiendo pasado la fase de cribado y, por tanto, dados de alta;
posteriormente fueron diagnosticados de hipoacusia. Por ello, existen dos posibilidades, que

puedan ser falsos negativos del sistema o hipoacusias de aparicién tardia.

De estos 15 nifios, 6 eran varones 44
43
y 9 mujeres. 42 I —_—
41
20 :l_‘
La edad gestacional media (figura) 39
38
fue de 38 semanas con una desviacion 37 1
36
tipica de 2,58 semanas. Hay dos valores 35
34
atipicos tanto para valores altos como 33
' | > +
bajos en la edad gestacional (42 y 32 31
30
semanas). 0 1 2 3

Frecuencia

Todos procedian de la planta de maternidad. De los 8 nifios que se registré el centro

de nacimiento, 5 nacieron en el hospital publico y el resto en el hospital privado.

En cuanto a los factores de riesgo, sdlo se tiene registro de los mismos en 6 nifios, de
los cuales la mitad presentaba algun factor de riesgo. Dos de ellos tenian dos factores de riesgo
y uno presentaba un factor de riesgo. No se ha observado un patrén de presencia de factores

de riesgo comun a los tres nifios.

La edad media (en meses) a la que fue realizado el diagndstico en este grupo de nifios
es de 50 meses. Lo que muestra un gran retraso con respecto a los nifios que si fueron
detectados en el Programa. En el siguiente grafico de barras se representa la edad a la que fue

diagnosticado cada uno de ellos.
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100
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40
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W Meses hasta el

diagnéstico

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15
Paciente

MiNIMO

MAXIMO

MEDIA

DESVIACION
TiPICA

EDAD DIAGNOSTICO

1
(meses) >

98

50,07

28,746

El tipo de hipoacusia fue neurosensorial en 14 de los 15 niflos y sélo uno fue de

transmisién. También en la mayoria de los nifios la hipoacusia fue bilateral 86,7% (13 de los 15

nifios). Sélo en dos nifios fue unilateral, siendo en ambos del oido izquierdo. El grado de

hipoacusia mas habitual en este grupo de nifios es el severo en el oido izquierdo y moderado

en el derecho.

7%

93%

Hipoacusia de transmision

Hipoacusia neurosensorial

M Hipoacusia mixta
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La distribucién de frecuencias del grado de hipoacusia en el oido izquierdo es:

8 -2
GRADO | FRECUENCIA | TORCENTAIE | | © .
(%) !
5 4 H Leve
Leve 2 13,33 4
3 2 2 Moderado
Moderado 4 26,67 i :E. ~ mSevero
0 - T T T 1 1 Profundo
Severo 7 46,67 e & © &
N\ bé 5?7\ os\\}
Profundo 2 13,33 ° ¢
TOTAL 15 100,00
Mientras que esta distribucion en el oido derecho es la siguiente:
GRADO FRECUENCIA PORCENTAJE 8
(%) !
7
6
Leve 1 7,69 5
4 M Leve
Moderado 7 53,85 3 3 5 Moderado
2 1 Severo
Severo 3 23,08 1 - |
0 _:. Profundo
Profundo 2 15,38 o2 0 < &© S
N
TOTAL 13 100,00 N <

Si comparamos con los niflos que fueron detectados por el programa, sélo hay
diferencia en cuanto a los parametros de diagndstico en que en este grupo en los dos oidos la
categoria modal era la hipoacusia moderada en cuanto al grado de la misma; sin embargo, en
el grupo de nifios que se esta exponiendo en este apartado si coincide en el oido derecho, pero

no en el izquierdo en el que el grado mas frecuente es el severo.
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En cuanto al tratamiento, 10 nifios precisaron adaptacion de audioprotesis y uno de
ellos la implantacién coclear (de forma unilateral). La edad de éste ultimo a la que se le colocd

el implante coclear fue a los 38 meses de edad.

2 pacientes

1 paciente (7%) (13%)
(1]

M Terapia auditivo verbal
/ seguimiento

M Audioprotesis

m Implante coclear

En este caso tampoco hay diferencia con el grupo que estamos comparando, puesto

gue en ambos el tratamiento mas requerido fueron las prétesis auditivas.
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5.2. ANALISIS DEL CRIBADO DE HIPOACUSIA EN NINOS CON
FACTORES DE RIESGO (ANOS 2000-2003).

Antes de la instauracién del cribado de hipoacusia de forma universal, solo se realizaba
a los nifios que presentaban factores de riesgo. En nuestro estudio hemos tenido en cuenta los
nifios nacidos entre 2000 y 2003 (ambos incluidos), que presentaban estos factores. Se han
excluido los nifios nacidos antes del 2000 por no disponer de todos los datos que incluimos en
este estudio. También se han excluido los nifios nacidos en 2004 al ser un afio en que cabalgan

el cribado sdlo si tenian factores de riesgo y la implantacion universal del Programa.

Los nacimientos que se produjeron en la provincia de Salamanca en este periodo del
estudio fueron 10.281 nifios, segin la fuente del INE. En este periodo se examinaron 144

nifos (1,4%) por la presencia de al menos uno de los factores de riesgo.

5.2.1. DATOS SOCIODEMOGRAFICOS.

46,53%

H Vardn
Mujer
SEXO

De los 144 recién nacidos examinados el 46,53% era nifias y el

53,47%, varones.
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EDAD GESTACIONAL

40 | T
5
= 35—’J
Z
o
9
= 30
=
25 e T
20
0 10 20 30 40

Frecuencia

La edad media de gestacion es de 32,63 semanas con una
desviacion tipica de 4,33 semanas. El valor mediano de gestacion

es de 32 semanas y un rango intercuartilico de 7.

EDAD DE DIAGNOSTICO

201

—y
w

Edad de consulta (meses)
=

w

0 10 20 30 40 50 60 70 80
Frecuencias

La edad media de diagndstico es de 3,33 meses con una
desviacion estandar de 3,26. Su distribucién es marcadamente
asimétrica. El valor mediano es de 2 meses con un rango

intercuartilico de 2,5, teniendo un valor maximo de 21 meses.

Si comparamos los datos sociodemograficos de este grupo de nifios (cribados sélo si

tenian factores de riesgo) y el grupo de nifios incluido en el Programa de cribado universal, los

resultados son los siguientes:
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- No se han detectado diferencias estadisticamente significativas en cuanto al sexo de los

nifios en ambos grupos (p-valor=0748; test de Chi-cuadrado de tablas de contingencia,

intervalo de confianza del 95% y nivel de significacion del 5%).

SEXO
Varon Mujer TOTAL
13596 12480 26076
PROGRAMA UNIVERSAL
52,14% 47,86%
CRIBADO SI FACTORES DE 77 67 144
RIESGO DE HIPOACUSIA 53,47% 46,53%
TOTAL 13673 12547 26220

- Comparando la edad gestacional entre ambos grupos si se han detectado diferencias

significativas (p-valor<0,0001; test de “t” de Student).

ERROR EXTREMO EXTREMO
NIVEL NUMERO| MEDIA EsTANDAR | 'NFERIOR DEL | SUPERIOR DEL
IC AL 95% IC AL 95%
PROGRAMA UNIVERSAL | 26080 |37,9400 0,03863 37,864 38,016
CRIBADO S| FACTORES
DE RIESGO DE 144 |32,6354 0,51988 31,616 33,654
HIPOACUSIA

5.2.2. FACTORES DE RIESGO.

Si se analizan el nimero de factores de riesgo que presentaban los nifos, el valor

modal fue de 1 factor de riesgo, la media es de 1,3 y su desviacion tipica es de 0,56. La

distribucién de frecuencias es la siguiente:
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N de factores de riesgo

5.2.3. PRIMERA PRUEBA DE CRIBADO DE HIPOACUSIA.

De todos los nifios a los que se les
realizd el cribado de hipoacusia, el 77,8% lo
pasaron y sdlo 32 de los nifios no lo pasaron

en alguno de sus oidos.

60 80 100 120
Frecuencia
NIVEL FRECUENCIA FHolde dhrls
(%)
No Pasa 32 22,22
Pasa 112 77,78
TOTAL 144 100

Si comparamos este resultado con el obtenido en la primera prueba de cribado

realizada a los nifios incluidos dentro del Programa: el 96,54% de estos nifios pasaron esta

pruebay el 3,46% no la superd. Por tanto, se puede observar cdmo el porcentaje de niflos que

pasaron esta primera prueba es mayor en el grupo de nifios del Programa, que en los previos a

la instauracién del mismo. Esto puede deberse a que este en ultimo grupo de nifios todos ellos

presentan factores de riesgo y como se verd mas adelante, la presencia de los mismos

incrementa la posibilidad de no pasar esta pru

Si se analiza por oidos:

eba.
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Oido derecho Oido izquierdo
NIVEL FRECUENCIA POR%EA:\)ITAJE NIVEL FRECUENCIA POR?;:\)ITAJE
No pasa 21 14,58 No pasa 28 19,44
Pasa 123 85,42 Pasa 116 80,56
TOTAL 144 100 TOTAL 144 100

El porcentaje de los que pasan la prueba de cribado en cada uno de los oidos es

similar, si bien, es mayor en el oido derecho.

El nimero de nifios que no pasan en ambos oidos es de 17, es decir un 11,81% de la

muestra total.

ESTUDIO DE ASOCIACION ENTRE LOS FACTORES DE RIESGO Y PRIMERA
PRUEBA DE CRIBADO.

5.2.3.1.

Si se analiza si hay asociacidén entre el nimero de factores de riesgo y no pasar el
primer cribado a nivel global y por cada uno de los oidos, no se ha encontrado asociacién con

el numero de factores de riesgo.

En el caso global de cualquiera de los dos oidos o los dos, el p-valor es 0,65 (utilizando

el test exacto de Fisher, con intervalo de confianza del 95% y nivel de significacién del 5%).

PRIMER CRIBADO
No Pasa Pasa TOTAL
23 88 111
1
3 20,72% 79,28%
(%]
ul
o 7 20 27
2 2
7 25,93% 74,07%
o
e 2 3 5
Q 3
- 40,00% 60,00%
(a]
o 0 1 1
i 4
2 0,00% | 100,00%
2
TOTAL 32 112 144
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Se ve una tendencia de aumento del porcentaje de “no pasar” la prueba de cribado
cuando aumenta el nimero de factores de riesgo, aunque con el nimero de individuos

analizados no se pueda constatar estadisticamente.

En el caso del oido derecho el p-valor es de 0,93 (test exacto de Fisher, con intervalo
de confianza del 95% y nivel de significacion del 5%) y la tendencia que se veia a nivel global

gueda menos reflejada.

PRIMERA PRUEBA DE CRIBADO DE
0iDO DERECHO
No pasa Pasa TOTAL
16 95 111
1
S 14,41% 85,59%
(7]
w
= 4 23 27
2 2
* 14,81% 85,19%
o
= 1 4 5
L 3
<
w 20,00% 80,00%
[a]
o 0 1 1
i 4
2 0,00% | 100,00%
2
TOTAL 21 123 144

En el oido izquierdo el p-valor es de 0,45 (test exacto de Fisher, con intervalo de
confianza del 95% vy nivel de significacién del 5%), y la tendencia es mas parecida al global,
porque hay mas peso de este oido en el global. Es decir, el oido izquierdo pasa menos la

primera prueba de cribado.
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PRIMERA PRUEBA DE CRIBADO DE

0iDO DERECHO
No pasa Pasa TOTAL
19 92 111
1
3 17,12% 82,88%
(7]
w
[ 7 20 27
= 2
. 25,93% 74,07%
o
o 2 3 5
L 3
<
- 40,00% 60,00%
[a]
o 0 1 1
i 4
2 0,00% | 100,00%
2
TOTAL 28 116 144

El analisis de la asociacion entre los factores de riesgo y el resultado del primer cribado

(“pasa” o “no pasa”) muestra los siguientes resultados. Hay que tener en cuenta que se ha

elegido a nivel global y no por oidos porque el comportamiento es similar. En los casos donde

se ha detectado significacién se ha comprobado en ambos oidos.

Los resultados han sido no significativos (p-valor > 0,05) en todos los casos, excepto en

hemorragia intracraneal (p-valor=0,023; test exacto de Fisher, con intervalo de confianza del

95% y nivel de significacion del 5%).

PRIMER CRIBADO

No Pasa Pasa TOTAL
28 109 137
4 No
< < 20,44% 79,56%
‘D wl
<32
€ 4 3 7
oY Si
<
E 'n_: 57,14% 42,86%
Tz
TOTAL 32 112 144
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El porcentaje de los que no pasan es mucho mayor en los que presentan hemorragias

intracraneales, si bien, el nimero es bajo. El Odds-ratio es de 5,19 (IC95%: 1,1-24,39), es decir,

es cinco veces mas habitual no pasar el cribado cuando esta presente el factor de riesgo que

cuando no lo esta.

Si analizamos qué pasaria en cada uno de los oidos, se mantiene la significacion en

ambos. En el caso del oido derecho el p-valor es de 0,03 (test exacto de Fisher, con intervalo

de confianza del 95% y nivel de significacion del 5%).

PRIMER CRIBADO OD

No Pasa Pasa TOTAL
18 119 137
4 No
<< 13,14% 86,86%
‘D wl
<3
g 3 4 7
o3 Si
S 42,86% 57,14%
w =
Tz
TOTAL 21 123 144

El porcentaje es mucho mayor de no pasar en los que han tenido hemorragia

Intracraneal. El Odds-ratios es de 4,84 (1C95%: 1,02-23,80).

En el caso del oido izquierdo el p-valor es de 0,01 (test exacto de Fisher, con intervalo

de confianza del 95% y nivel de significacion del 5%).

PRIMER CRIBADO Ol

No Pasa Pasa TOTAL
24 113 137
o No
<< 17,52% 82,48%
u wl
<32
€ 4 3 7
oY Si
<
E 'n_: 57,14% 42,86%
Tz
TOTAL 28 116 144
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El Odds-ratios es de 6,25 (1C95%: 1,31-30,30), es decir, es seis veces mas habitual no

pasar el cribado cuando esta presente el factor de riesgo que cuando no lo esta.

5.2.4. SEGUNDA PRUEBA DE CRIBADO.

NIVEL FRECUENCIA PORC;NTAJE Los nifios que fueron valorados en una

e segunda prueba de cribado, tanto oido izquierdo

No Pasa 11 20,37 | como oido derecho, fue un 37,5% (54 nifios) del

Pasa 43 79,63 | total. De los cuales, 11 no pasaron dicha prueba de
TOTAL 54 100 | Cribade:

Comparando con el grupo de nifios

incluidos en el Programa universal, es mayor en ellos el porcentaje de nifios que pasan la

segunda prueba (siendo un 89,58% de nifios que pasan y un 10,42% de nifios que no pasan),

como sucedia con la primera prueba de cribado.

Si vemos cudles son los porcentajes de los que pasaron el primer cribado y también

pasan el segundo es de un 100%; mientras que de los que no pasaron el primer cribado,

pasaron el segundo un 57,69%.

SEGUNDO CRIBADO
No Pasa Pasa TOTAL
11 15 26
) No Pasa
2 42,31% 57,69%
@
o] 0 28 28
5 Pasa
s 0,00% 100,00%
=
TOTAL 11 43 54

Si realizamos este andlisis por cada oido se observan los siguientes resultados:
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o Eneloido derecho, los resultados son iguales que en el global.

NIVEL  |FRECUENCIA POR‘;;)'\)'TA’E
No Pasa 11 20,37
Pasa 43 79,63
TOTAL 54 100

Si se valora los que pasaron el segundo cribado de los que no pasaron y si pasaron el

primero, los resultados son los siguientes.

SEGUNDO CRIBADO
No Pasa Pasa TOTAL
11 7 18
) No Pasa
9,; 61,11% 38,89%
@
o] 0 36 36
5 Pasa
s 0,00% 100,00%
=
TOTAL 11 43 54

En el oido derecho, el 61,11% de los niflos que no pasaron el primer cribado, tampoco
pasaron el segundo. El 100% de los nifios que pasaron la primera prueba también lo hicieron

en la segunda.

Si comparamos estos resultados con los nifios incluidos en la fase de diagndstico del
Programa, en ellos en el oido derecho no pasaban en ninguna de las dos pruebas en un 85,29%
y si lo hacian en ambas en el 72%. Por tanto, el porcentaje de nifios en el primer caso es mayor
en los nifios de la fase de diagndstico del Programa, mientras que en el segundo caso es mayor

en los nifos previos al Programa universal.
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e En cuanto al oido izquierdo, no pasaron 10 nifos, el 18,52%. Si se observan los
resultados anteriores todos los nifios menos uno que no pasaron los dos cribados, eran

por los dos oidos.

NIVEL  |FRECUENCIA POR‘;;'\)'TA’E
No Pasa 10 18,52
Pasa 44 81,48
TOTAL 54 100

En este caso de los que no pasaron el primer cribado, un 90% tampoco pasaron el
segundo. Mientras que un 70,45% de nifios que habian pasado la primera prueba también lo

hicieron en la segunda.

SEGUNDO CRIBADO
No Pasa Pasa TOTAL

9 1 10
o No Pasa
9,; 90,00% 10,00%
@
S 13 31 44
5 Pasa
s 29,55% 70,45%
=

TOTAL 22 32 54

Si comparamos como en el otro oido con los resultados de los nifios incluidos en la
fase de diagnodstico del Programa (92,50% no pasan ninguna de las dos pruebas y un 76,92%

pasan ambas), los resultados son similares a los de este grupo de nifios.
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5.2.4.1. ESTUDIO DE ASOCIACION ENTRE LOS FACTORES DE RIESGO Y SEGUNDA
PRUEBA DE CRIBADO.

Si se analiza la asociacién del numero de factores de riesgo que presentaban los nifios
y el resultado del segundo cribado, no se ha detectado una asociacion estadisticamente
significativa (p-valor=0,1362; utilizando el test exacto de Fisher, con intervalo de confianza del

95% y nivel de significacion del 5%). Los resultados son los siguientes:

SEGUNDO CRIBADO
No pasa Pasa TOTAL
8 34 42
1
S 19,05% 80,95%
(%]
u
o 2 9 11
2 2
7 18,18% 81,82%
e
o 1 0 1
g 3
<
- 100,00% 0,00%
(a]
o 0 0 0
r] 4
2 0,00% 00,00%
2
TOTAL 11 43 54

El resultado es muy similar si se hace para cada uno de los dos oidos.

El estudio de asociacion de los factores de riesgo con respecto al resultado del
segundo cribado muestra que sélo la presencia de hemorragia intracraneal ha sido
significativa, aunque el p-valor estd muy préximo al nivel de significacién (p-valor=0,04; chi-
cuadrado, con intervalo de confianza del 95% vy nivel de significacién del 5%).). Si tenemos en
cuenta que la tabla es muy poco ocupada, el 50% de las frecuencias son inferiores a 5, la
significacidn hay que considerarla con cautela, de hecho, el test exacto de Fisher, que se aplica

en tablas de contingencia poco ocupadas arroja un p-valor de 0,10.
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SEGUNDO CRIBADO
No Pasa Pasa TOTAL
9 42 51
o No
<< 17,65% 82,35%
u wl
<3
€ 2 1 3
o g Si
S 66,67% 33,33%
w =
Tz
TOTAL 11 43 54

5.2.5. DIAGNOSTICO.

En este apartado estudiamos el diagnodstico final, que puede ser de normoacusia o

hipoacusia (neurosensorial, de transmisién o mixta). Los resultados son los siguientes.

TIPO FRECUENCIA e
(%)

Hipoacusia 13 9,03
neurosensorial
Hipoacusia de 6 4,17
transmision
Hipoacusia 1 0,69
mixta
Normoacusia 124 86,11
TOTAL 144 100

E Normoacusia
Hipoacusia
neurosensorial

Hipoacusia de
transmision

W Hipoacusia
mixta

Se puede comprobar que la mayoria de nifios cribados no tenian hipoacusia y sdlo la

presentaron 20 de los 144 nifios, esto es, un 13,88%. Si se calcula el porcentaje de nifios

diagnosticados de hipoacusia entre todos los nifilos nacidos en este periodo de tiempo el

resultado es de 1,9%o.
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Ademas se puede observar que en ellos la hipoacusia mas habitual es la de tipo

neurosensorial.

Comparando estos resultados con los del Programa universal, en él un 79,78% (71
nifios de 89) de los nifios que llegaron a la fase de diagndstico por no haber pasado el cribado
presentaban hipoacusia. Si tenemos en cuenta el global de nifos incluidos en el Programa
(25.770 nifios), un 2,7%o de ellos fueron los que se diagnosticaron de ésta. En estos el tipo mas

frecuente también era la neurosensorial.

5.2.5.1. ESTUDIO DE ASOCIACION ENTRE FACTORES DE RIESGO Y DIAGNOSTICO.

Si ahora recodificamos todos los tipos de hipoacusia como hipoacusia general para
cruzarlo con los factores de riesgo, una vez mas no se ha detectado significacion con ningtn
factor de riesgo excepto con hemorragia intracraneal donde el p-valor es 0,023 (utilizando el
test exacto de Fisher, con intervalo de confianza del 95% y nivel de significacidon del 5%). En
este caso también hay que considerar el resultado con cautela porque sdlo hay 7 nifios que

presentan este factor de riesgo.

HIPOACUSIA
No Si TOTAL
120 17 137
_ | No
< < 87,59% 12,41%
2z
€ x 4 3 7
og |si
S o 57,14% 42,86%
TZ2
TOTAL 124 20 144

El Odds-ratio es de 5,29 (IC95%: 1,09-25,72), sefalando de nuevo que este resultado

ha de tomarse con cautela.
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No se ha detectado una asociaciéon con el nimero de factores de riesgo (p-

valor=0,9504; test exacto de Fisher, con intervalo de confianza del 95% y nivel de significacion

del 5%). Se puede observar como los porcentajes son muy similares excepto en el valor 4 que

sélo hay un nifio.

HIPOACUSIA
No Si TOTAL
96 15 111
1
3 86,49% 13,51%
(%]
w
x 23 4 27
o 2
5 85,19% 14,81%
o
= 4 1 5
s 3
- 80,00% 20,00%
(a]
9 1 0 1
i 4
2 100,00% 00,00%
2
TOTAL 124 20 144

5.2.5.2.  TIPO DE AFECTACION.

Por ultimo, de los nifios
diagnosticados el 75% era
bilaterales (15 nifios de los 20
diagnosticados) y de los 4 nifios
gue en los que se registré el
odio afecto, el 75% era del

izquierdo (3 nifios).

75%

Unilateral

Bilateral
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En los nifios incluidos dentro del Programa de cribado universal la mayoria también
eran hipoacusias bilaterales (88,73%) y de las unilaterales también el oido izquierdo fue el mas

frecuente.

5.2.5.3. GRADO DE HIPOACUSIA.

La distribucién del grado de hipoacusia con respecto a cada oido en los afectados fue

la siguiente:

e Oido izquierdo.

En el odio izquierdo el valor modal es la categoria moderada seguida de leve, lo

mismo que sucedia en los nifios hipoacusicos incluidos en el Programa universal.

GRADO DE PORCENTAIE 10
HIPOACUSIA FRECUENCIA (%) g
Leve 7 36,84 S 6
=
g 4
Moderado 8 42,11 =y |
0 .
Severo 1 5,26 o o o o
. b‘?’@b %éé 6\"06
Profundo 3 15,79 Q° N
Grado de hipoacusia
TOTAL 19 100

No se ha cruzado con los factores de riesgo debido al bajo nimero de individuos.

e Oido derecho.

En el oido derecho las hipoacusias leves son las mas habituales y no se ha encontrado

ninguna que sea severa.
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Leve 7 46,67
Moderado 5 33,33
Severo 0 0,00
Profundo 3 20,00
TOTAL 15 100

Frecuencia

O P N W b U1 OO N

Moderado Severo Profundo

Grado de hipoacusia

En este caso difiere con los resultados observados en los nifios dentro del Programa de

cribado universal, porque en ellos el grado de hipoacusia mas frecuente en el oido derecho era

el moderado seguido del leve.

5.2.6. TRATAMIENTO.

En cuanto al tratamiento recibido en los nifios diagnosticados de hipoacusia, el

resultado es el siguiente:

Seguimiento 11 55
Audioprotesis 6 30
Implante 3 15
coclear

TOTAL 20 100

H Seguimiento
M Audioprotesis

H Implante
coclear

En este caso como la categoria modal del grado de hipoacusia es la leve para el oido

derecho y la moderada en el oido izquierdo, la actitud mas utilizada ha sido el seguimiento y/o

terapia auditivo-verbal, seguida de las protesis auditivas.

La edad media de implantacidn coclear en esos 3 nifios fue de 12 meses.
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16
14
12
10

o N B O

2
Paciente

m Edad de implantacidn
(meses)

En los nifios del Programa universal, el tratamiento mas utilizado fueron las

audioprétesis, porque en este caso lo mas frecuente eran las hipoacusias moderadas.
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5.3. ANALISIS DE NINOS SIN FACTORES DE RIESGO PERO CON
HIPOACUSIA (PREVIOS A LA INSTAURACION DEL PROGRAMA DE
CRIBADO UNIVERSAL).

Entre los afios 2000 y 2003 (ambos incluidos) se ha comprobado que existen 33 nifios
con un diagndstico de hipoacusia tardio, porque no se les realizé cribado al nacimiento. De
estos 33 nifios, 24 no tenian factores de riesgo. El resto de nifos (9), si tenian factores de

riesgo, pero se desconocen los motivos por los que no fueron cribados en dicho momento.

En este apartado vamos a estudiar estos nifios sin factores de riesgo con diagndstico

de hipoacusia.

5.3.1. DATOS SOCIODEMOGRAFICOS.

Los datos socioecondmicos en este grupo de nifos se refleja en la siguiente tabla.

H\Varo

SEXO

El 54,17% eran mujeres mientras que el 45,83% eran

varones.

2
41 0

4|

w
@
1

Edad gestacional (meses)

W w
B @
1 1

EDAD GESTACIONAL

"
2

T T T
6 8 10 12

w
]
1

[
s

Frecuencia

La media es de 38,57 meses, con una desviacion tipica de

1,06 meses. Su edad de gestacién mediana es de 38 meses.
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EDAD DE CONSULTA

140,00

120,00

100,00}

80,00

60,00

Edad de consulta (meses)

40,00

20,001

00

T
4

@

T
6

Frecuencia

La edad media es de 32,64 meses, con una desviacidon

estandar de 37,81 meses. Su valor mediano es 24 meses.

Hay gran variabilidad.

Comparando este grupo de nifios diagnosticados de hipoacusia, pero no cribados

porque no tenian factores de riesgo y el grupo de nifios a los que si se les realizd porque

presentaban al menos uno de ellos en este mismo periodo de tiempo (afios 2000-2003), no se

ha detectado asociacién estadistica (p-valor=0,304; test Chi-cuadrado para tabla de

contingencia, con un intervalo de confianza del 95% y nivel de significacién del 5%) en cuanto

al sexo.

SEXO
Varon Mujer TOTAL
11 13 24
NO CRIBADOS
45,83% 54,17%
77 67 144
CRIBADOS
53,47% 46,53%
TOTAL 88 80 168

Sin embargo si se han detectado diferencias estadisticas en cuanto a la edad

gestacional entre ambos grupos (p-valor<0,0001; test “t” de Student).
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ERROR EXTREMO EXTREMO
NIVEL NUMERO| MEDIA ESTANDAR INFERIOR DEL | SUPERIOR DEL

ICAL 95% ICAL 95%
NO CRIBADOS 24 38,4214 0,17861 38,219 38,924
CRIBADOS 144 (32,6354 0,51988 31,616 33,654

También hay diferencias estadisticas en cuanto a la edad de consulta y, por tanto, de

diagndstico entre ambos grupos (p-valor<0,0001; test “t” de Student).

5.3.2. PRIMERA PRUEBA DE DIAGNOSTICO.

Si se analiza la distribucidn de frecuencias del resultado de la primera prueba realizada

ante la sospecha de hipoacusia (resultado clasificado como “pasa” o “no pasa”), no lo pasaron

el 66,67% y si lo hicieron el 33,33%.

No pasa 16 66,67
Pasa 8 33,33
TOTAL 24 100

Si comparamos este resultado con el de los nifos nacidos en este mismo periodo de

tiempo pero cribados porque tenian factores de riesgo de hipoacusia, se puede observar que

los porcentajes de “pasar” o “no pasar” la prueba se invierten. En ese caso pasaban la prueba

el 77,78%, mientras que no lo hacian el 22,22%. Esto se puede explicar porque en los nifios

analizados en este apartado actual acudieron a la consulta por sospecha de hipoacusia, por

tanto, la mayoria no pasaron la prueba.
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Si se analiza por oido, los resultados se muestran a continuacién y siguen la misma

tendencia que en los globales si lo comparamos con los nifos cribados por presentar factores

de riesgo.

e Oido izquierdo.

El 62,50% no pasaron la prueba, mientras que el 37,50% si lo hicieron.

No pasa 15 62,50
Pasa 9 37,50
TOTAL 24 100

e Oido derecho.

En este caso, la mitad pasaron la prueba y la otra mitad no.

No pasa 12 50,00
Pasa 12 50,00
TOTAL 24 100

5.3.3. SEGUNDA PRUEBA DE DIAGNOSTICO.

La segunda prueba realizada ante la sospecha de hipoacusia se practicé a 12 nifios, de

los 24 a los que se le habia realizado la primera prueba. Los resultados globales son los

siguientes:
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SEglli\I\CI;IID\lAOFS’:Il::IIE-\BA FRECUENCIA POR(;(I’EA)I\)lTAJE
No pasa 9 75,00
Pasa 3 25,00
TOTAL 12 100

Se puede observar que el 75% de nifios pasaron la prueba, mientras que el 25% de los

nifnos no la pasaron. Comparando este resultado con los nifios cribados por tener factores de

riesgo, se ve la misma tendencia que en los resultados obtenidos en la primera prueba. en los

nifios cribados el 79,63% pasé la segunda prueba, mientras que no lo hizo el 20,37%; al

contrario de lo que sucede en estos nifios en los que al acudir por la sospecha de hipoacusia lo

mas frecuente fue no pasar la prueba (75% de nifios).

Si realizamos el analisis en funcidn del oido, los resultados son los siguientes:

e Oido izquierdo.

No pasa 8 66,67
Pasa 4 33,33
TOTAL 12 100

No pasaron la segunda prueba un 66,67% de nifios, es decir, 8 de los 12 nifios. Si la

pasaron 4 de ellos, esto es, el 33,33%.
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e Oido derecho.

No pasa 8 66,67
Pasa 4 33,33
TOTAL 12 100

En el caso del oido derecho, observamos el mismo resultado que para el izquierdo;

pasaron 8 nifios (66,67%) y no lo hicieron 4 (33,33%).

En ambos oidos se observa la tendencia global, comparandolo con los nifios cribados
en este periodo de tiempo, de inversidn de los porcentajes en cuanto a “pasar” o “no pasar” la

segunda prueba.

5.3.4. DIAGNOSTICO.

En cuanto al diagndstico, si tenemos en cuenta que puede ser: normoacusia o
hipoacusia (dentro de la cual a su vez puede tratarse de: transmisidn, neurosensorial o mixta);

los resultados obtenidos para los 24 pacientes son los siguientes.

TIPO FRECUENCIA Folde dhr]S
(%)
. . 4% m Normoacusia
Hipoacusia 9 37,50
neurosensorial ) )
Hipoacusia de
transmision
Hipoacusia de 0 0,00 58% i )
L ipoacusia
transmision . neurosensorial
. . 0% M Hipoacusia
Hipoacusia 14 58,33 mixta
mixta
Normoacusia 1 4,17
TOTAL 24 100
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Hay que destacar que de los 24 nifios, 15 tenian hipoacusia, es decir, un 62,50 %; vy, sin

embargo, no fueron estudiados al nacimiento porque no tenian factores de riesgo.

La hipoacusia mds habitual detectada fue la de tipo neurosensorial (58,33%).

En cuanto al tipo de afectacion, el 80% eran hipoacusias bilaterales (12 de 15) y el 20%,

unilaterales (3 de 15). De estos ultimas, las tres eran del oido izquierdo.

TIPO FRECUENCIA PORCENTAJE
(%)
20% ' I
Unilateral 3 20,00 Unilatera
80% Bilateral
Bilateral 12 80,00 1
TOTAL 15 100

Comparando con los nifios cribados, no existen diferencias en cuanto a que lo mas
frecuente es la hipoacusia neurosensorial, la mayoria son bilaterales y de las unilaterales, la

afectacién del oido izquierdo.

TIPO FRECUENCIA POR(;Q\)ITAJE
Unilateral 3 20,00
Bilateral 12 80,00
TOTAL 15 100

La distribucion de frecuencias del grado de hipoacusia en el oido izquierdo es la

siguiente:
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Leve 1 7,14
Moderado 5 35,71
Severo 5 35,71
Profundo 3 21,43
TOTAL 14 100

Frecuencia

= N W b 00O

o

N

Moderado  Severo

Grado de hipoacusia

Leve

Profundo

Se puede observar que 5 de las 14 hipoacusias de oido izquierdo eran moderadas,

otras 5 severas, 3 profundas y una leve.

El porcentaje de hipoacusias moderadas y, sobre todo, severas y profundas, es mayor

gue en los ninos cribados en este mismo periodo de tiempo y que en los nifios incluidos dentro

del Programa universal. Son nifios que se diagnostican mas tarde, con grados mas intensos de

hipoacusia que en los otros dos grupos de nifios.

En cuanto al oido derecho, la distribucion de frecuencias del grado de hipoacusia es la

siguiente:
Leve 0 0,00
Moderado 4 30,77
Severo 6 46,15
Profundo 3 23,08
TOTAL 13 100

Frecuencia

O R, N W & U1 O N

Leve Moderado

Grado de hipoacusia

Severo

Profundo
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En este caso, 4 hipoacusias eran moderadas, 6 severas y 3 profundas. Ninguna de ellas

se detectd con un grado leve.

Sucede lo mismo que veiamos en el oido izquierdo. El porcentaje de hipoacusias
severas y profundas (69,23%) es mucho mayor al que presentan los nifios cribados porque
tenian factores de riesgo (que es un 20%) y al de los nifios incluidos dentro del Programa de
cribado universal (un 25%). Todo eso se explica por el diagndstico tardio de la hipoacusia en
estos nifios, porque no fueron cribados al nacimiento al no presentar factores de riesgo de la

misma.

5.3.5. TRATAMIENTO.

De los 15 nifios con hipoacusia, el 80% (12 nifios) precisaron tratamiento con
audioprétesis y el 20% (3 nifios) requirieron la colocacién de implante coclear. Ninguno precisé
solamente seguimiento y/o terapia auditivo-verbal, esto se explica porque ninguno de ellos

presentd una hipoacusia de grado leve.

TIPO DE PORCENTAIJE
TRATAMIENTO iidd el (%)
Seguimiento 0 0,00 = Audioprétesis
Audioprotesis 12 80,00 H Implante
coclear
Implante coclear 3 20,00
TOTAL 15 100

La edad media de implantacion coclear en estos tres nifios que la precisaron como

tratamiento rehabilitador de la audicion fue de 34,66 meses (2,8 afios de edad).
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5.4. EVOLUCION DE LOS FACTORES DE RIESGO.

En este estudio se analiza la evolucion de los factores de riesgo desde el afio 2000

hasta el 2014. Se ha excluido también el afio 2004 al igual que en el resto del estudio.

Como en el Programa de cribado universal, se recogen los factores de riesgo: Historia
familiar de pérdida auditiva permanente en la infancia, sindromes que incluyan hipoacusia
neurosensorial, de transmision o disfuncién tubarica, infeccion intradtero (CMV, herpes,
toxoplasma, sifilis, rubeola), malformaciones craneofaciales y cualquier enfermedad o
condicidn que requiere ingreso en UCIN >48h o mas; hemos agrupado el resto de factores de
riesgo dentro de la ultima categoria mencionada (estos son: peso <1500gr, infecciones
postnatales asociadas con hipoacusia  neurosensorial  (meningitis  bacteriana),
hiperbilirrubinemia grave, asfixia perinatal (Apgar 5' <3, pH art >7,10), hemorragia
intracraneal, convulsiones, ventilacion mecdanica asistida >48h, hipertension pulmonar
persistente asociada a ventilacién mecdnica, condiciones que requieran uso de oxigenacion
mediante membrana extracorpdrea, drogas ototdxicas, traumatismos craneales con pérdida

de conciencia o fractura y OSM recurrentes o persistentes durante al menos 3m).

La distribucién del numero total de factores de riesgo presentados por los nifios, por

afio, se muestra en la siguiente grafica:

mOSM
180 1~ .
m Traumatismos craneales
160 V B Drogas ototdxicas
Oxigenacién con membrana
140 lﬁl)itrrctg:\g?gﬁapulmonar
120 Ventilacién mecanica
m Convulsiones
100 m Hemorragia intracraneal
m Asfixia perinatal
80 -
M Hiperbilirrubinemia
60 V M Infeccién postnatal
W Peso<1500gr
40 4 = UCIN>48h
20 B Malformaciones craneofaciales
M Infeccidn intradtero
0 T T T T T T T T T T T T T T Sindromes
,-&QQ q,QQ'» q,QQ’» ,-‘/QQ q,QQ q,QQb ,‘/06\ q,Qq% ,@Qq ,‘/0\9 ,.1,0\’\, ,\9\’)’ ,‘/0'\”}) ’LQ\?‘ ® Historia familiar
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Se puede observar un repunte del nimero total de factores de riesgo en los afios 2005,
2007, 2008 y 2009; debido a que son afios donde determinados factores de riesgo han sido
mas frecuentes, como se verd a continuacion. Puede ser por diversos motivos, entre los cuales
se encuentran el cambio de personas encargadas de la introduccion de los datos, alguna
eventualidad en alguno de los factores de riesgo, entre otros. Por eso es importante destacar

lo importante que es hacer una buena recogida de los datos del estudio.

Los factores de riesgo mas frecuentes de forma global en estos afios han sido la
historia familiar de hipoacusia (43%), cualquier enfermedad que requiera un ingreso en UCIN
mayor de 48 horas (26%) y peso < 1500 gr (10%). La distribuciéon en porcentajes de todos los
factores de riesgo se muestra en el siguiente grafico de sectores (misma leyenda que en el

grafico de barras anterior).

Si analizamos la distribucién de cada factor de riesgo en el tiempo:
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Historia familiar de pérdida auditiva permanente en la infancia.

Numero en total

120
L 2
100
80 *
+ H2 familiar de
pérdida
60 0 auditiva
permanente
desde la
40 infancia.
20 L 2
L 2 ¢ L 2
09 * o ® ¢ o °

2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014

Ano

Como se habia expuesto anteriormente es el factor de riesgo que aparece con mas

frecuencia en nuestra poblacién de nifios, sobre todo a expensas de los afios 2005, 2007, 2008

y 2009.
o Sindromes que incluyan hipoacusia neurosensorial, de transmision o disfuncidn
tubarica.
35
30
25
Kl Sd que
2 9 incluyan
] hipoacusia
g NS, de
g 15 -
S transmision
=z o disfuncién
10 tubdrica.
5
0 S —_— [ —
2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014
Ao

Su presencia en nuestra poblacién es pequenia, sélo hay un repunte en el afio 2005.
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e Infeccidn intrautero (CMV, herpes, toxoplasma, sifilis, rubeola)

NuUmero en total

1

0
2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014
Ano

Infeccion
intradtero

Aunque en global tiene menos representacién que el factor de riesgo anterior

(sindromes que incluyen hipoacusia), un 2% frente a un 5%, si tiene presencia a lo largo del

tiempo, aunque en escasa cantidad.

e Malformaciones craneofaciales.

14

12

10

Numero en total

L 4 L 4

4 4

*

4
L 4

4
L 4

AN

4

Ano

¢ Malformaciones
craneofaciales

2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014

Globalmente representa el 4% de todos los factores de riesgo en este periodo de

tiempo estudiado. Tiene representacion en casi todos los afios, excepto en 2001 y 2007 en el

gue no hay ningun nifio que lo presente. La mayor aparicion de este factor es en el afio 2005,

seguido del 2006.
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e Cualquier enfermedad o condicion que requiere ingreso en UCIN >48h o mas.

60
50
* o
® 40 L 2 & + Cualquier
*E L 4 enfermedad o
g 30 : 4 condicion que
5 <o 'S requiere
g 20 ’ ‘ ingreso en
z ‘ UCIN >48h o
L 4 * mas.
10

1

2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014
Ano

Es el segundo factor de riesgo mas frecuente, con amplia representacién a lo largo de
todos los afios del estudio. El afio en el que menos nifios presentaron este factor fue en 2000.
Después subid al afio siguiente y se mantuvo aproximadamente estable en frecuencia durante
4 afios. En el 2006 y 2007 presenta una caida, vuelve a subir en 2008 y 2009 para después
volver a descender y posteriormente se mantiene relativamente estable en el tiempo en

términos de frecuencia.

En términos generales se puede observar cémo ninguno de los factores de riesgos

representados siguen una tendencia clara a lo largo del tiempo.
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5.5. COMPARACION DEL PROGRAMA DE CRIBADO UNIVERSAL CON EL
NO UNIVERSAL.

Con la instauracion del Programa de cribado universal, hemos conseguido realizar el
diagnodstico de hipoacusia en torno a los 6 meses de edad de vida corregida y comenzar el
tratamiento que precise cada nifio de forma temprana. En el caso de los nifios que precisen
terapia auditivo-verbal o audioprotesis, se inicia en este mismo momento. Los nifios que
durante el seguimiento necesitan la colocacion de implante coclear como método de
rehabilitacion de la audicién, en nuestra poblacion se ha realizado en torno al afio de vida,

como se ha mostrado en el apartado 5.1.3.

Cuando se realizaba el cribado sélo a los nifios que tenian factores de riesgo, acudian a
la consulta en torno a los 3 meses de vida corregida, por tanto, no difieren en cuanto a lo
expuesto anteriormente, puesto que el diagndstico se llevaba a cabo también alrededor de los
6 meses. Sin embargo, en los nifios que no tenian factores de riesgo pero si hipoacusia, su
edad media de consulta era 2,72 afios (apartado 5.3.2.). Por tanto su diagndstico y tratamiento

eran mas tardios.

Esta diferencia en la edad de diagndstico es estadisticamente significativa (p<0,0001;

test “t” de Student).

w
o
I

N
(2]
1

N
o

[uny
(6]
I

[any
o
I

Edad media de consulta (meses)

(92}
1

I

Programa no universal Programa universal

Esto se refleja también en la edad mas temprana a la que se ha implantado a los nifios

incluidos dentro del Programa de cribado universal, que cuando sdélo se cribaba si habia
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factores de riesgo, pasando de una media de edad de 34,66 meses a 17,42 meses. Para estos

calculos se ha utilizado, en el caso de los nifios del Programa, los datos de edad de todos los

implantados excepto los dos nifios a los que se les colocd de forma tardia por negacion de los

padres a realizar dicho procedimiento en el momento en el que se indicé. En el caso de la

situacion previa al cribado universal, se ha utilizado la edad de los nifios que fueron detectados

de forma tardia por no presentar factores de riesgo, puesto que la edad media de

implantacion de los que si fueron cribados durante este periodo fue de 12 meses.

40

35

30 A

25 -~

20 -~

10 A

Edad de implantacion coclear (meses)

CRIBADO NO UNIVERSAL

CRIBADO UNIVERSAL

Esta diferencia en cuanto a la edad e implantacion coclear en ambos grupos también

es estadisticamente significativa (p<0,0001; test “t” de Student).

Si calculamos la tabla de falsos positivos y negativos para cada una de las dos

situaciones, los resultados son los siguientes:

- Cribado Universal:

ENFERMEDAD ENFEI:II\(:EDAD TOTAL
PASA CRIBADO 15 25652 25667
NO PASA CRIBADO 71 18 89
TOTAL 86 25670 25756
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Tenemos 18 falsos positivos (tasa de falsos positivos: 0,01) y 15 falsos negativos (tasa

de falsos negativos: 0,174).

— Cribado no universal:

ENFERMEDAD ENFEII:ISEDAD TOTAL
PASA CRIBADO 2 110 112
NO PASA CRIBADO 18 14 32
TOTAL 20 124 144

En este caso, los falsos positivos son 14 (tasa de falsos positivos: 0,113) y falsos

negativos 2 (tasa de falsos negativos: 0,1).

Hay que destacar también que durante el periodo en el que el cribado no era universal
se analizaron 144 nifios, de los cuales 20 presentaban hipoacusia. Mientras que se dejaron de
diagnosticar de forma precoz 24 nifnos hipoacusicos porque no tenian factores de riesgo, por

tanto, se dejaron sin diagnosticar el 54,54% de las hipoacusias de ese periodo.

En cuanto al tipo de hipoacusia diagnosticada en los nifios previos a la instauracion del
programa universal y durante el mismo, en ambos casos la mas frecuente ha sido la hipoacusia

neurosensorial; siendo las bilaterales mas frecuentes en todos los grupos de nifios analizados.

PASARON .
PROGRAMA | CRIBADO PERG | CRIBADOSI | HIPOACUSICOS
X FACTORES DE | SIN FACTORES
UNIVERSAL TENIAN
RIESGO (2000- DE RIESGO
(2005-2014) HIPOACUSIA 2003) PR
(2005-2014)

HIPOACUSIA . . . .
BILATERAL 88,73% 86,70% 75,00% 80,00%

HIPOACUSIA . . . .
UNILATERAL 11,27% 13,30% 25,00% 20,00%
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Si realizamos la comparacion en cuanto al grado de hipoacusia de los diferentes grupos

estudiados, los resultados se muestran a continuacion:

PASARON .
PROGRAMA CRIBADO PERO CRIBADO SI HIPOACUSICOS
. FACTORES DE SIN FACTORES
UNIVERSAL TENIAN
RIESGO (2000- DE RIESGO
(2005-2014) HIPOACUSIA 2003) (2000-2003)
(2005-2014)
ol oD ol oD ol oD ol oD
Leve 19,12% | 21,54% | 13,33% 7,69% | 36,84% | 46,67% 7,14% 0,00%
w <
o ‘:’; Moderado | 50,00% | 52,31% | 26,67% | 53,85% | 42,11% | 33,33% | 35,71% | 30,77%
O
0<g
§ 8 Severo 13,24% 6,15% | 46,67% | 23,08% 5,26% 0,00% | 35,71% | 46,15%
Oz
Profundo 17,65% | 20,00% | 13,33% | 15,38% | 15,79% | 20,00% | 21,43% | 23,08%

Si hacemos el sumatorio de los grados leve y moderado por un lado y del severo y

profundo por otro:

PASARON )
PROGRAMA | CRIBADO pERG | CRIBADOSI | HIPOACUSICOS
: FACTORES DE | SIN FACTORES
UNIVERSAL TENIAN
RIESGO (2000- DE RIESGO
(2005-2014) HIPOACUSIA e ST
(2005-2014)
ol oD ol oD ol oD ol oD
Leve +
69,12% | 73,85% | 40,00% | 61,54% | 78,95% | 80,00% | 42,85% | 30,77%
o | Moderado
(=]
=
G | Severo+ | 590 | 26,15% | 60,00% | 38,46% | 21,05% | 20,00% | 57,15% | 69,23%
Profundo

Se puede observar cdmo cuando los nifios son cribados, ya sea de forma universal o

no, la forma mas frecuente de detectar la hipoacusia es en grados bajos (leve, moderado).

Mientras que cuando no se realiza cribado, como antes de la instauracion del programa
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universal porque los nifios no presentaban factores de riesgo, se puede ver que se detectan

con grados mas avanzados (severo, moderado). Sin embargo, cuando no han sido detectados

por el cribado universal o han sido hipoacusias de aparicidn tardia, se siguen detectando en los

grados mas bajos.

En cuanto a la comparativa con el tratamiento recibido por los nifilos de estos

diferentes grupos, en todos ellos lo mas frecuente ha sido la colocacién de audioprétesis.

Excepto en los nifos de cribado no universal, en los que como lo mas frecuente fueron las

hipoacusias leves y moderadas, sélo precisaron seguimiento y/o terapia auditivo-verbal.

PASARON HIPOACUSICO
PROGRAMA CRIBAD? F;:-\lzl'll'?‘g:EOS :IE S SIN
UNIVERSAL PERO TENIAN RIESGO (2000- FACTORES DE
(2005-2014) HIPOACUSIA 2003) RIESGO (2000-
(2005-2014) 2003)
Seguimiento/te
o rapia auditivo- 36,62% 13,00% 55,00% 0,00%
= verbal
=
§ Audioproétesis 50,70% 80,00% 30,00% 80,00%
=
= [l TG 12,68% 7,00% 15,00% 20,00%
coclear
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5.6. CONTROL DE CRITERIOS DE CALIDAD DEL PROGRAMA
UNIVERSAL.

Los resultados obtenidos para nuestra poblacién son los siguientes:

- El objetivo del programa es descubrir todas las hipoacusias unilaterales o bilaterales
presentes en el nacimiento, independientemente de su gravedad y etiologia. Como
criterio de calidad, los procedimientos de cribado deben asegurar que los falsos

negativos tiendan al 0%: 1,74%.

- Indicadores de calidad del cribado universal:

1. Para ser universal, los nifios cribados han de superar al 95% de los recién
nacidos: 99,6%

2. Para ser neonatal, se debe realizar la primera prueba antes del mes de vida a
mas del 95% de los nifios: >95%.

3. Recribado: se considera cumplido si se supera el 95%: no se hizo segunda

prueba sélo en un nifio por negacion de los padres, por tanto, el 99,3%.

4. Cualquiera que sea la tecnologia utilizada en el programa y el método aplicado,

el porcentaje de falsos positivos debe ser inferior al 3%: 1%.

- Indicadores de calidad de la confirmacidn diagndstica:

1. No debe superar el 4% de tasa de derivacion a las pruebas de confirmacion:

0,36%.

2. Se deberia tender al 100% de nifios con confirmacion diagndstica hecha
durante el tercer mes de vida, aunque se considera cumplido si se supera el

90% en el tercer mes: >95%.

- Indicadores de calidad del tratamiento:

1. La instauracién de la Atencidon temprana adecuada antes de los 6 meses de
edad debe tender al 100% de los nifios con confirmacion diagnéstica de

hipoacusia, aunque se considera cumplido si supera el 90%: >95%.
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2. Si se decide la adaptacidn protésica, no debe pasar mas de un mes entre la
indicacién y la adaptaciéon en el 95% de los candidatos: >95%.

3. Para nifios/nifias con pérdida auditiva congénita de apariciéon tardia o
adquirida, el 95% debe haber iniciado el tratamiento en el plazo de 45 dias

desde el diagndstico: se desconocen los datos exactos.

4. El porcentaje de nifios con pérdida auditiva permanente a los que se ha llevado
a cabo un control de desarrollo (cognitivo y lingliistico) antes de los 12 meses

debe ser del 90%: >90%.

Criterios de calidad de seguimiento del programa:

1. Epidemioldgico: se realiza el registro informatico de todos los nifios y los
resultados de las distintas fases.
2. Clinico: control de todos los nifios detectados en consulta de ORL: se realiza a

todos el seguimiento establecido.
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6.1. ANALISIS DEL PROGRAMA DE CRIBADO AUDITIVO UNIVERSAL
(ainios 2005 al 2014)

La importancia de la sordera como problema de Salud Publica y sus consecuencias en
los nifios, cuando ésta se desarrolla en el periodo neonatal, ha sido puesta de manifiesto por
numerosos autores'?>**%; puesto que la hipoacusia acaba produciendo secuelas a medida que
el nifo no adquiere el desarrollo adecuado en los aspectos de su crecimiento que precisan de

una buena capacidad auditiva y en el tiempo en el que éste debe producirse.

Ademas se trata de una enfermedad que cumple con todos los requisitos para ser
sometida a un cribado universal. Su diagndstico precoz e intervencién temprana permiten
evitar dichas consecuencias y, por tanto, conseguir un desarrollo social, educativo, emocional y

comunicativo apropiado.

Hasta el afio 2004 en los hospitales de Castilla y Ledn se realizaba el cribado sélo a los
nifnos que presentaban factores de riesgo de la misma y es a partir de ese afio cuando se inicia
en los 14 hospitales publicos de nuestra Comunidad Auténoma el “Programa de Deteccidon

Precoz y Atencidn Integral de la Hipoacusia Infantil en Castilla y Leon™’.

El paso del cribado en nifios con riesgo de hipoacusia a su realizacion de forma
universal, se vio favorecido por la capacidad de desarrollar este programa en grandes
poblaciones y por los avances tecnoldgicos que se habian producido previamente, sobre todo
en el campo del cribado (utilizando OEA y potenciales evocados auditivos) y del tratamiento

(con los avances llevados a cabo en las audioproétesis y en los implantes cocleares).

En este trabajo se realiza el estudio de como se ha producido el desarrollo del
Programa de Deteccidn Precoz de la Hipoacusia Neonatal en los nifios nacidos en la provincia
de Salamanca durante los diez primeros afos desde su implantacidn y si se ajusta a los criterios
gue dicta la CODEPEH y asumidos por la propia Consejeria de Sanidad. Ademas de saber si los
resultados de esa aplicacion se traducian en una mejora en la prevencion y tratamiento precoz

de la sordera con respecto a la situacion previa a la implantacién de dicho programa universal.

En la provincia de Salamanca durante el periodo estudiado (afios 2005 y 2014, ambos
incluidos) accedieron a este Programa un 99,6% de los nifios recién nacidos vivos, tanto en el
hospital publico como en el privado. Sin embargo, lo cumplieron en todas sus etapas (fases de
cribado, diagndstico y tratamiento) el 98,8% de los nifios que accedieron, alcanzando una

buena cobertura en el cribado universal. Por otro lado un 0,36% (4 de cada 1000 nifios) fueron
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remitidos a la fase de diagndstico. Esto muestra una buena calidad de nuestro Programa,

297

segun las recomendaciones de la CODEPEH?’ y la Academia Americana de Pediatria®®, en las

gue esta cifra no debe superar el 4%.

Este dato de cobertura del programa es similar al recogido en la literatura en otros
estudios llevados a cabo en diferentes regiones de paises europeos, tales como el de

395

Rissmanna et al (2018) realizado en Alemania en el que muestra un porcentaje del 98,8%", el

de Caluraud et al (2015) en Francia con un 99,4% de nifios cribados®*®, en Polonia se recoge

397,398
%

una cobertura del 96 al 98,5 0 un porcentaje mas bajo, en el trabajo realizado por Vos

et al en Bélgica en 2014, con una cifra del 92,71%%.

La cobertura recogida en estudios realizados en EEUU también es superior al 95% de

los nifios recién nacidos*®.

Los trabajos realizados en diferentes hospitales de Espafia ofrecen resultados
similares; como son el de Borkoski Barreiro et al en 2013 en Las Palmas de Gran Canaria en el
que reflejan una cobertura del 95,64% de los nifios recién nacidos™’, en Gijén con un

402

porcentaje del 97,8% ", en un hospital comarcal de Valencia se presenta una cobertura del

403

98,4% en el trabajo realizado por Sequi Canet et al (2016)"°, en Cantabria con un 98,4 y 99,5

%" en Galicia con una media de participacién del 97,29%"%

y en un hospital de Madrid se
consiguié una cobertura del 96,5%"%. Hay algunos estudios en Espafia en los que también se
recoge una cobertura mas baja, como es el de Cubillana Herrero (2016) en la comunidad

auténoma de Murcia con un 88,7% de los recién nacidos*”’.

En el andlisis de los trabajos llevados a cabo en otros hospitales de nuestra Comunidad
Autonoma también se puede observar que los datos son concordantes, como en el que
encontramos en la provincia de Zamora con una cobertura del 97,7 al 99,4%"® o del 97,6% en
Valladolid*®®. Ademas de ser constatado por el dato global que aporta el estudio realizado por
Benito Orejas et al (2012) en el que se recoge que en la Comunidad de Castilla y Ledn se han
cribado al 99% de los recién nacidos durante los cinco primeros afios de la instauracién del

programa”’®.

Pero hay trabajos en los que se muestran tasas mas bajas como en varias regiones de

Brasil con una cobertura en torno al 86% de los recién nacidos sometidos al cribado®**2, en

413 414
y

Napoles (Italia) con un 75% ", en el estado de Nueva York con una participacién del 89%
en Seul (Corea) con una cobertura del 80%*". Como se puede observar en estos estudios, los

indices estan por debajo de los indicadores de calidad establecidos.
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Cobertura del Programa de Cribado auditivo
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Comparativa de la cobertura (%) de los diferentes estudios publicados sobre la aplicacién del Programa de

Cribado neonatal de hipoacusia.

En la aplicacién de nuestro Programa, no lo cumplieron el 1,2% de los nifios recién

nacidos en nuestra provincia, pero sélo un 0,25% de ellos fue por negacion de los padres. Esta

cifra de falta de autorizacién de los padres a la realizacion de alguna de las pruebas incluidas

en el programa esta en torno a las recogidas en otros estudios en los que oscilan desde un

0,1% global de recién nacidos no cribados*® hasta un 1,2%*°; existiendo estudios que recogen

tasas de rechazo de los padres intermedias como es el caso de un 0,4% en un estudio

publicado por Mehl et al (2002)*'® y un 0,6% en algunos programas alemanes**®.
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Comparativa del porcentaje de rechazo por parte de los padres del cribado en diferentes estudios

publicados en la literatura.
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Se asume que estas bajas tasas de rechazo por parte de los padres se pueden deber a
gue tanto ellos como el personal profesional presentan una gran aceptacion del Programa al
tener buena informacion acerca del mismo. Por ello es fundamental que se inviertan esfuerzos
en informar de forma adecuada tanto al personal sanitario como a las asociaciones de padresy
familiares de nifios sordos con el objetivo de que la sociedad esté concienciada y no se
produzcan rechazos de ninguna de las fases del Programa. La negacion por parte de los padres
a su realizacion conlleva grandes problemas. Por ejemplo, en el caso de los PEATC, se han
recogido diferentes cifras altas de nifios que no acuden a su realizacién, como por ejemplo, un
29,5% en un estudio llevado a cabo en Valencia®®, aunque estas cifran varian mucho porque
existe un sesgo de muestra, al ser escasa la misma. Este problema también ha sido referido por
otros estudios en zonas desarrolladas como Bélgica con cifras de pérdida del 42,6%"" o EE. UU
con un 45,1%"%; y es un hecho dramatico puesto que se pueden dejar de diagnosticar nifios
gue presentan hipoacusia, con todas las consecuencias que ello conlleva como se habia

expuesto anteriormente.

La fase de cribado de nuestro Programa se basa en la utilizacién de los PEATC-A en dos
etapas. Esta prueba en nuestro estudio tienen una sensibilidad del 82,6% y especificidad del
99,9%, que corresponde a su vez a los de nuestro Programa de Cribado universal. Datos muy
similares a los recogidos en otros estudios como el de Cubillana Herrero et al (2016) que

muestra una sensibilidad del 88,5% y una especificidad del 95%"”, al de Meyer et al (1999) con

419 420

una sensibilidad del 98% y una especificidad del 96% ~ o a los de Jacobson et al (1990)",
White et al (1994)*!, Van Straaten et al (1996)**? y Doyle et al (1997)**° con una sensibilidad y
especificidad en torno al 98% y al 96%, respectivamente. En una revisién sistematica realizada
por Wolff et al (2010), que utiliza también los PEATC-A, se han encontrado resultados muy
variables, entre 50% y 100% de sensibilidad y entre 49% y 97% para la especificidad*?®. Hay
estudios que demuestran mayor sensibilidad y especificidad de los PEATC-A comparados con
los OEAT en lo que respeta al cribado de la hipoacusia*®. También se ha comprobado que la
realizacion de PEATC-A en la primera prueba de cribado da lugar a tasas de derivacién mas
bajas a las de otros programadas no basados en esta prueba®”, como se puede observar por
ejemplo en un estudio llevado a cabo en Corea del Sur, en el que la nueva prueba de PEATC-A
aplicada después de 2 a 4 semanas desde los primeros PEATC-A redujo la tasa de derivacion
del 7% (3,8% a 10,1%) a 1,4% (0,2 a 1,9%)*** o en otro realizado por Benito Orejas et al (2008)
en el que con OEAT se derivaron en la primera prueba de cribado el 10,2% de los recién
nacidos, a diferencia del 2,6% de nifios que fueron derivados cuando se evaluaron con PEATC-

378
AT
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Por otro lado, las OEAT en el programa aplicado en nuestra Comunidad Auténoma sélo
se realizan en la fase de diagndstico de forma recomendada, pero no obligatoria. En nuestro
estudio se puede observar que la sensibilidad de esta prueba es de 87,75% y la especificidad
de 36,36%, con un valor predictivo positivo del 86% y un valor predictivo negativo del 40%;
hay que tener en cuenta en este caso que sélo se han realizado al grupo seleccionado de
diagndstico y que, por tanto, no habian pasado la fase de cribado. El resultado es similar a otro
estudio en el que se recoge que la sensibilidad de las OEAT es del 93,8% y la especificidad del
44,7%*>. Sin embargo hay otras publicaciones en las que se han reportado valores mas altos
de especificidad, entre el 90 y 92%, con cifras de sensibilidad similares, en torno al 85-
95%32732832% También el estudio realizado por Watkin (1999) muestra una alta sensibilidad y
especificidad, que se cifra en el 86% y el 83%, respectivamente’”® y en el de Stevens et al
(1990) con una sensibilidad del 93% vy especificidad del 84% a los 3 meses aplicadas en dos
etapas, porque en la primera prueba los valores son de 76% y 86%, respectivamente®*®. Uno de
los grupos mas numerosos de pacientes estudiados, la serie de Rhode Island, en la que se
utiliza OEAT para realizar el cribado, demuestra una sensibilidad del 95% pero, como
reconocen sus autores, para el cdlculo de la especificidad asumieron que los sujetos que
pasaron la prueba eran verdaderos negativos, sin ningun tipo de seguimiento posterior a la

7 Al comparar las OEAT con los PEATC-A realizados a los 1-4 dias, las OEAT tienen una

prueba
sensibilidad del 81% y una especificidad del 70%. Si comparamos los resultados de las OEAT y
PEATC-A a las 4-6 semanas las OEAT tienen un sensibilidad del 95% y una especificidad del
82%. Deduciéndose que las OEAT tienen mejor sensibilidad pero peor especificidad que los
PEATC-A*?%142 3] igual que lo que sucede en nuestro estudio. También hay que tener en

cuenta que la cifra de casos referidos al diagndstico con OEAT es mayor que en el caso de

PEATC-A (6'40%)181’327'378'429-

Si comparamos el resultado de las OEAT con el primer PEATC-A en nuestro estudio, en
el oido izquierdo coinciden en un 80% de los nifios, con un grado de concordancia moderado
(Kappa 0,415), con respecto a los segundos PEATC-A, en los que coinciden en un 78,33% con
un grado de concordancia débil (Kappa 0,381). Por lo que respecta al oido derecho, en los
primeros PEATC-A coinciden en el 76,67% con un grado de concordancia moderado (kappa
0,451) y en los segundos la coincidencia es del 75%, con grado débil (kappa 0,405). Al realizar
el estudio de las historias de estos nifios se puede observar que sdélo un nifio de los que paso

las OEAT, pero no los PEATC-A fue diagnosticado de una neuropatia auditiva bilateral.
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Por otro lado, en la literatura se puede observar que el programa en el que se realiza el
cribado utilizando sélo los PEATC-A muestran una sensibilidad menor que en los programas
basados en dos etapas con OEAT y PEATC-A, que reflejan sensibilidades de >90% vy
especificidad de >98%. En el estudio de Kennedy (1999) de un programa de cribado de dos
etapas combinando estas dos pruebas se objetiva una sensibilidad y especificidad estimadas
del 91,7% y del 98,5%°”, en otro de Kennedy et al (2005) proporciona una sensibilidad de 92%

264 en el publicado por Cubillana Herrero et al (2016) se muestra

y una especificidad de 98%
una sensibilidad del 88,5% y una especificidad del 95% con una tasa de falsos positivos del
4,7% (que alcanza el 10,3% en los nifios con factores de riesgo) y el 0,03% de los falsos
negativos corresponde a los casos de esta neuropatia auditiva®” y en el de Méndez Colunga
(2005) se refleja una sensibilidad del 90,9% y especificidad del 99,7% con un valor predictivo

402

positivo del 50% . Aunque también hay algln estudio en los que muestran cifras mas bajas
como es el de Rissmanna et al (2018) en el que se calculé una sensibilidad del 85% y una
especificidad del 84% para este tipo de programa basado en dos etapas utilizando OEAT vy
PEATC-A*. Ademas también estd recogido que los protocolos de cribado en dos etapas
utilizando diferentes técnicas han mejorado las tasas de falsos positivos del 6% al 10% (o mas)

a niveles tan bajos como 1% a 2%>'#3%*43°,

Al analizar los resultados de nuestro programa en la fase de cribado, del total de nifios
gue la pasaron, el 96,9% lo hicieron en la primera prueba de PEATC-A, mientras que el 3,1% lo

hicieron en la segunda prueba realizada.

Estos datos de paso de la primera prueba de cribado son similares a los recogidos en
otros estudios como uno realizado en el hospital de Gijon, que muestra que pasaron esta
primera prueba un 94,8% de los nifios cribados*®?, en otro llevado a cabo en Bélgica pasaron la
primera fase un 92,71% de nifios®® y en uno de Corea del Sur, un 93%"“. Existen otros
estudios en los que se observan cifras mas bajas de superacion de esta primera prueba, como
es el realizado por Rissmanna et al (2018) en Alemania en el que se objetivd que el 83,1%
pasaron en el primer cribado, mientras que el 16,9% de recién nacidos no pasaron la primera
prueba, lo que condujo a una prueba de seguimiento, de los cuales el estado final mostrd un
resultado de "pasa" en el 78% de los nifios**> o en el llevado a cabo por Ulusoy et al en Turquia
(2014) en el que se muestra que pasaron la primera prueba el 74% de los nifios sometidos a
ella y no la superaron el 25%, de los cuales en la segunda prueba de cribado lo fallaron el

13%",
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De forma general, en el estudio realizado por Benito Orejas y Romero Hergueta (2012)
en base al registro que existe en Castilla y Ledn, en el segundo cribado no pasaron un 0,2% de

nifios cribados™*°.
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Comparativa del porcentaje de nifios que pasaron la primera prueba de cribado.

En cuanto a los datos sociodemograficos de los dos grupos de nifios del cribado en
nuestro estudio, los que lo pasaron en la primera prueba y los que lo hicieron en la segunda,
no hay diferencias entre ambos puesto que la distribucidén de sexos es similar (mas en varones
en ambos grupos de forma ligera), la edad media gestacional esta en torno a 38 semanas y en
cuanto al Hospital y Servicio de procedencia, la mayoria proceden del Hospital publico y del

servicio de Maternidad.

En otros estudios también se refleja esta distribucién de sexos de aproximadamente la
mitad de los pacientes varones y la otra mitad, mujeres; siempre con ligero mayor porcentaje
de varones™% También reforzado por otros estudios con estos mismos datos, como es el de
Rissmann et al (2018) que muestra unos resultados de un 51,01% de varones y un 48,99% de
mujeres>>, o el de Méndez Colunga et al (2005) con un porcentaje de varones del 58,2% y un

41,8% de mujeres*®.

En cuanto a la edad de gestacidn, existen diferentes estudios que reflejan que la

mayoria de nifios nacieron después de las 37 semanas de edad gestacional**>.

227



DISCUSION

e GRUPO DIAGNOSTICO.

Por otro lado, en el analisis del grupo de DIAGNOSTICO, si comparamos los nifios
incluidos en esta fase con los que pasaron el cribado y fueron dados de alta, no hay diferencias
en cuanto al sexo (sigue siendo ligeramente mas frecuente en varones). Similar a lo recogido

en otros estudios, con una proporcion de 51,72% de varones y un 48,28% de mujeres”.

Sin embargo, en nuestro estudio si se han detectado diferencias en cuanto a la edad
gestacional, viendo como en el grupo que pasa el cribado es de 38,87 semanas y en el de
diagnodstico, de 37,27 semanas; siendo estadisticamente significativas. También se han
detectado diferencias significativas en cuanto al servicio de procedencia, ya que en esta fase
aumenta el porcentaje de Neonatologia hasta un 17,21%, mientras que en los que pasan el
cribado es de 3,54%. Existe asociacién entre la fase y el servicio de procedencia (Odds-ratio de
4,95 [CI95%: 2,79-8,8]). Se puede observar que en este grupo diagndstico baja la edad
gestacional y aumenta la procedencia del servicio de Neonatologia. Esto se puede explicar
porque, segln esta recogido en la literatura, la hipoacusia es mas frecuente en nifios con

433,434,435

menor edad gestacional, en nifios prematuros . De hecho los recién nacidos muy

prematuros de <32 semanas de gestacion presentan un alto riesgo de pérdida auditiva

neurosensorial*®**’

. Las tasas de prevalencia notificadas en estos nifios oscilan entre el 1,5y el
9,5%"8439440 an comparacién con el 0,2% en los nifios nacidos a término®**'. En un estudio
publicado en 2018 llevado a cabo en Alemania la mayoria de los bebés (71,3%) nacieron con

una edad gestacional de 37 semana, pero un 21,8% fueron prematuros>**.

En nuestro estudio la tasa de derivacion a la fase de diagnéstico fue de 0,4% de los
nifios sometidos a cribado. Segun los criterios de la JCHI (2007) esta tasa tiene que ser <4%,
por tanto nuestro programa cumple este criterio de calidad estipulado por la CODEPEH. Este
dato es similar al recogido en estudios realizados en diferentes provincias de nuestro pais,
403

como es en el caso de un hospital comarcal de Valencia con una tasa de derivacién del 0,6%

y el llevado a cabo en Zamora con un 0,1-0,2% de los recién nacidos®.

En este momento, segun los protocolos empleados, el porcentaje de derivacion al
diagnéstico se sitta entre el 0,6% y el 1,25%"***>3 1or debajo de las tasas de derivacién
para el diagndstico recomendadas por la CODEPEH y la JCIH, como se ha expuesto

anteriormente®®%%

. Este dato es importante y debe ser lo mas bajo posible puesto que es
importante disminuir todo lo posible el nimero de nifios sometidos a pruebas diagndsticas

innecesarias para evitar la sobrecarga de trabajo de los servicios de Otorrinolaringologia con el
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consiguiente retraso diagndstico y terapéutico; ademas de la preocupacion y ansiedad de los

padres.

Sin embargo en otros estudios, tanto nacionales como internacionales, se recogen
tasas de derivacion a la fase de diagndstico mas altas, entre las que se encuentra por ejemplo

un 3,8% en Las Palmas de Gran Canaria®®*, un 3,3% en Castell6n**? y un 1,3% en Valladolid*®.

Por otro lado, otros estudios internacionales recogen tasas de 1,4% de nifos referidos

24 un 2,09% de nifios en el

al diagndstico en el estudio de Shin Hye Kim et al en Korea (2017)
llevado a cabo por Magnani et al (2015)**, 2,40% de nifios en el de Vos et al (2014)**°, un 2,3%

de nifios en el de Mehl y Thomson (2002)*', un 1,7% en el de Onoda et al (2011)"**.

Como se puede observar en la siguiente grafica, en todos los estudios mencionados se

cumplen los criterios establecidos por la JCHI y la CODEPEH.
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Figura: Comparacién de las diferentes tasas de derivacion a la fase de diagndstico en diversas zonas.

Si analizamos la prueba de cribado con los PEATC-A en los nifos del grupo de
diagnéstico, el resultado entre los dos PEATC-A coincide en el 90,3% en el oido izquierdo y un
81,7% en el derecho. Por tanto, su concordancia es alta. En los discrepantes, es mas frecuente

no pasar en los primeros PEATC-A pero si en los segundos.

En cuanto a los PEATC realizados en este grupo de nifios, no hay diferencias en cuanto
al umbral obtenido en el primero entre en el oido derecho y el izquierdo (Ol 57,97 dB y en el

OD 56,34 dB). En los segundos PEATC, empeora el umbral en el oido izquierdo (63,46 dB),
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mientras que se mantiene similar en el oido derecho (56,97db). Se puede explicar porque en
los segundos se normalizaron 6 de los que previamente habian sido patoldgicos. Ademas
l6gicamente el porcentaje de nifios con la prueba alterada es cada vez mayor, al ir
confirmandose la alteracion auditiva. Este resultado se correlaciona con los publicados en
otros estudios, como en el de Sequi Canet et al (2016) en los que de los explorados con PEATC
resultaron alterados un 69,4% y normales el 30,6%, es decir, dos tercios son patoldgicos. Se
determind el umbral de los patoldgicos en 39 casos, siendo lo mas frecuente 50 dB con un
30,8%, seguido de 80 dB con un 25,6%, representando el grupo de sorderas leve-moderadas

(<60dB) un 56,4%"%>.

Cada vez que avanza el programa en su desarrollo es mas importante enfatizar el
hecho de que los padres deben asistir a la siguiente prueba que corresponda, puesto que la
posibilidad de presentar una hipoacusia permanente es cada vez mayor; porque esta recogido
gue no es infrecuente que haya pérdidas en esta fase a la hora de la realizacidon de esta
prueba; de hecho, las pérdidas por afos durante el seguimiento de los potenciales oscilan
mucho y segun el estudio nombrado anteriormente (Sequi Canet et al, 2016) tienen un

promedio del 29,5%"%.

Por otra parte, en la literatura se recoge que esta prueba, los PEATC (incluyendo su
variante automatizada), presenta unas cifras elevadas de sensibilidad (entre 90-100%) vy

especificidad diagndstica (entre 93-98%) en la fase de diagndstico®***%*?,

Otra de las pruebas realizadas durante esta fase diagndstica son los PEAEE. En nuestro
estudio el resultado obtenido es de un umbral medio de 64,20 dB en el oido izquierdo y 60,90

dB en el oido derecho, de tipo pantonal en ambos oidos.

Entre los PEATC y los PEAEE en el oido izquierdo, coincide el resultado en 67,92% de
los nifos. Lo mas frecuente es que no haya cambios entre las dos pruebas, pero si hay cambio
se observa un umbral de audicion mejor en los PEAEE que con los PEATC. En el oido derecho:

coincide el 67,92%. También en la mayoria se obtiene un umbral auditivo mejor en los PEAEE.

Existen trabajos en los que se comparan los resultados del PEAEE (utilizando diversas
combinaciones de frecuencias) con PEATC obtenidos con clic o con estimulos tonales breves
(ETB, PEATC-ETB). Cone-Wesson et al (2002)**® describen correlaciones muy significativas (p <
0,05) cuando comparan los umbrales obtenidos con PEATC-clic y PEAEE (con tonos de 500,
1.000, 2.000 y 4.000 Hz) con umbrales conductuales obtenidos con audiometria con

reforzamiento visual o audiometria condicionada. En general, las discrepancias que se
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describen entre los umbrales fisioldgicos y los conductuales resultaron menores para los PEAEE
(la mejor correlacién significativa se obtuvo para el PEAEE a 500 Hz). Rance et al (2006)**°
también comparan los PEAEE (500 y 4.000 Hz) con PEATC-ETB (a las mismas frecuencias), estos
no muestran diferencias entre ambas técnicas cuando se utiliza el mismo sistema de
calibracion (dB SPL), aunque describen una mayor variabilidad intraindividual para los PEAEE.
Savio et al (2006)***, evaltan la eficiencia diagnéstica de los PEAEE-multifrecuencia (utilizando
4 frecuencias entre 500-4.000 Hz) en un estudio prospectivo de seguimiento a largo plazo
(hasta 4 afios) en el contexto de un programa de cribado auditivo. Estos autores aportan

valores de 100% de sensibilidad y 92% de especificidad cuando se comparan los resultados de

esta técnica con una confirmacion diagndstica mediante audiometria tonal.

Al realizar el analisis de la incidencia estimada de hipoacusia en nuestro estudio se

obtiene un valor de 2,7 casos por cada 1000 recién nacidos vivos.

En otros estudios se recoge una incidencia de 1 a 3 casos por cada 1000 recién nacidos
vivos. Por ejemplo en el publicado por Morton et al (2006) con una incidencia de 1,33 por cada
1000 recién nacidos®**, en el de Rissmanna et al (2018) se recogen 2,3 hipoacusias bilaterales
congénitas por cada 1000 recién nacidos®”, en el de Mehl y Thomson (2002) la cifra es de 1
por cada 650 recién nacidos*?, en el de Marugan et al (2010) en la provincia de Zamora fue de
1 caso por cada 1000 (0,41 por cada 1000)*®, en el de Pont Colomer et al (2012) se detectd
una incidencia de 2 por cada 1,000 recién nacidos**, en el de Vos et al (2014) de 1,41 por 1000
hipoacusias detectadas en el estudio®”®, en el de Benito Orejas et al (2008) se recogen

258,409

incidencias para la hipoacusia moderada grave de 2,7 y 2,8 por 1000 recién nacidos ,en el

446

de Aguilera et al en Valencia fue de 0,1 a 0,6% ", en otras series muy amplias publicadas,

como la de Vorh et al (1998)**, la de Torrico et al (2001)*®y la de Weichbold et al (2006)**° su
incidencia oscila entre el entre el 0,2 y el 0,6%, en el de Méndez et al (2005) aparecen 0,63
hipoacusias neurosensoriales profundas bilaterales por cada 1000 recién nacidos vivos y la

402

incidencia de hipoacusia moderada de 1,5/1.000™", en el de Martinez et al (2003) la incidencia

de hipoacusias severas-profundas bilaterales es de 2,7/1000 (habia descendido con respecto al

valor de 5,8/1000 que presentaban previamente)*.
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Figura: Comparativa de la incidencia de hipoacusia en recién nacidos en diferentes estudios publicados en

la literatura.

Sigue siendo destacable el alto porcentaje de hipoacusias detectadas en la etnia
gitana, en la que la incidencia es 10 veces mayor que en el resto (2/100 frente a 3,8/1.000) y
con una pérdida de pacientes en la fase de diagndstico, porque no acuden, también 10 veces
mayor (el 10 frente al 1 %)**. En nuestro estudio, al analizar las historias de los pacientes que
llegaron a la fase de diagndstico, se ha podido comprobar que un nimero importante
presentaban consanguinidad, dentro de los cuales, muchos pertenecian a esta misma etnia
citada. De hecho cuando se analiza si existe asociacion entre el grado de hipoacusia y los

factores de riesgo, se detecta asociacion estadisticamente significativa con la consanguinidad.

Una vez realizadas todas las pruebas pertinentes para llegar al diagndstico, en nuestro
estudio un 20,22% de los nifios estudiados en esta fase de diagndstico eran normoacusicos vy el
resto tenian algun tipo de hipoacusia. Dentro de los diferentes tipos de hipoacusia, la forma
mas frecuente fue la neurosensorial, con un 92,96% de los nifios hipoacusicos; seguidas de la
de tipo mixto y la transmisiva, con un 4,22% y 2,82%, respectivamente. El 88,73% de las
hipoacusias eran bilaterales y un 11,27% unilaterales; apareciendo mas sorderas en el oido

izquierdo. Ademas el 84,13% eran hipoacusias simétricas y un 15,87% asimétricas.

Nuestro resultado es similar al recogido en el programa de Colorado en el que se

diagnosticaron un 78,72% de hipoacusias neurosensoriales y un 21,28% de tipo

451,452

transmisivas o en un estudio de Mehl y Thomson (2002) sobre el mismo programa varios
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afios después con el diagndstico de 82% de hipoacusias neurosensoriales del total de

hipoacusias (71% de los nifios)*'®.

Existen publicaciones en las que se recogen porcentajes de sorderas de conduccién
mayores, como es el caso del estudio realizado en Madrid en el que se detectaron un 6,5% de
hipoacusias transmisivas por otitis medias secretoras’®, pero en otros estudios se han llegado

453

a reportar un porcentaje de hipoacusias transmisivas del 22,7% ", similar al dato recogido en

el programa del Colorado.

Sin embargo en un estudio aleman la forma predominante fue la de tipo mixto, con un
47,6%; el resto de hipoacusias se diagnosticaron con un 38,1% de tipo neurosensorial y un

14,3% de transmision®®.

En cuanto a la uni o bilateralidad de la hipoacusia, también en otros estudios lo mas
frecuente fueron las bilaterales, como en el de Rissmanna et al (2018) con un 56,3%", el de
Mehl y Thomson (2002) donde se objetiva que el 65% de las hipoacusias fueron
neurosensoriales bilaterales®®® o el de Ulusoy et al (2014) con un 68,18% de hipoacusias

bilaterales y un 31,82% unilaterales®".

Por lo que respecta al grado de hipoacusia, el mas frecuente en nuestro estudio fue el
moderado, tanto en las formas unilaterales como en las bilaterales. Este dato coincide con el
estudio de Rissmanna et al (2018) en el que se recoge que el 36,8% de las hipoacusias fueron
moderadas>>. Sin embargo, hay otros estudios en los que predominaron las hipoacusias
neurosensoriales bilaterales de grado profundo, como es el caso del publicado por Pont

Colomer et al (2012)*2.

e TRATAMIENTO.

En cuando al tratamiento de los nifios diagnosticados de hipoacusia en nuestro
estudio, el 50,70% de los nifios precisé audioprotesis, el 12,68% implante coclear y un 36,62%
seguimiento o terapia auditivo-verbal. De los nifios implantados (9), el 67% (6) fue bilateral. La

edad media de implantacidn fue de 12 meses (excepto en 3 nifios).

Estos datos son concordantes con los de otros estudios, como el de Rissmanna et al
(2018) en el que muestran que en su poblacidon de estudio el 70,1% fueron tratados con

audifonos (56 casos con audifonos bilaterales, 5 casos con audifonos unilaterales) y el 15,0%
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precisaron la colocacién de implantes cocleares (12 casos bilaterales, 1 caso unilateral)®®.

e NINOS CON HIPOACUSIA QUE HABIAN PASADO EL CRIBADO.

Por otro lado, en este mismo periodo de tiempo estudiado en el que estaba
implantado el programa de cribado universal se recogen, en nuestro estudio, 15 nifios (0,5
nifios por cada 1000 recién nacidos vivos) que habiendo pasado el cribado y, por tanto, dados
de alta, posteriormente fueron diagnosticados de hipoacusia. La edad media de diagndstico
fue de 50 meses, al acudir a consulta derivados por sospecha clinica de sordera. En este caso el
tipo de hipoacusia mas frecuente también fue la neurosensorial, siendo la mayoria de ellas de
tipo bilateral. El tratamiento que precisaron estos nifios fue el 13% solo seguimiento, el 80% la
colocacién de audioprétesis y el 7% (1 paciente) la implantacién coclear. No podemos precisar
si se tratan de falsos negativos del programa o si, por el contrario, se tratan de hipoacusias de

aparicién mas tardia.

Esto también se ha reflejado en otros estudios, como el de Rissmanna et al (2018) en el
que diagnosticaron un 24,1% de nifios con pérdida auditiva a la edad de tres afios que
previamente habian pasado las pruebas de cribado durante el periodo de recién nacido. Por lo
tanto, no se realizaron exdmenes adicionales ni seguimiento dentro del programa de cribado
neonatal. También acudieron por sospecha clinica de hipoacusia.
En consecuencia, se diagnosticé una pérdida auditiva bilateral que necesitaba tratamiento. El
47,6% de los nifios tenian una hipoacusia mixta, el 38.1% de nifios era de tipo neurosensorial y
en el 14,3% de ellos de tipo conductiva. En este estudio la sospecha fue de pérdidas auditivas
de aparicidn tardia que se recogieron durante los primeros tres afios de vida. Mas de la mitad
de los bebés con pérdida auditiva bilateral diagnosticada (50 nifios, 57,5%) ya tenian un
fracaso bilateral en la primera prueba de cribado y once nifios (12,7%) habian fallado de forma
unilateral en dicha prueba. En dos casos (2,3%) no se realizé el cribado y en tres nifios no se

disponia de informacién sobre él (3,4%)*%°.

En otro estudio llevado a cabo por Thompson et al (2001) el porcentaje de casos no
detectados por el screening y descubiertos de otro modo llega al 6-15%">*, esta circunstancia
se ha dado en el 4,7% de los casos en el estudio de Méndez et al*®%.

Por otro lado, en el estudio poblacional llevado a cabo por Barreira Nielsen et al

(2016)*° se examinaron la proporcidn de nifios con pérdida progresiva de la audicién en una
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cohorte de 11 afios, diagnosticada entre 2003 y 2013, la pérdida progresiva se documentd en
el 47,9% de los nifios, y casi un cuarto (23%) experiment6 =20 dB de deterioro. En el estudio de
Johnson et al (2005) encontraron que de los pacientes que pasaron el cribado y se encontré
posteriormente que tenian hipoacusia mas tarde en la nifiez, 23 de ellos (77%) tuvieron una
pérdida leve®®. En el realizado por Dedhia et al (2013) se detecté un 32% de hipoacusias leves
y hasta un 47% presentaron pérdida auditiva severa a profunda. Algunos de estos pacientes
pudieron haber sido perdidos en la prueba de cribado inicial, mientras que para otros, la

pérdida auditiva podia haber progresado a través del tiempo™’.

Existen diversas estimaciones en la literatura sobre la pérdida auditiva progresiva, con
estudios que informan rangos de 6 a 56% de nifios afectados. Las diferencias en las tasas de
prevalencia que estan recogidas en los diversos estudios probablemente se deben a que se
incluyen diversas etiologias, definiciones de pérdida progresiva y duracion del seguimiento que

difieren de unos a otros*”.

Las definiciones de pérdida progresiva varian en gravedad de >10 a >20 dB y en las
frecuencias incluidas, con algunos estudios considerando unicamente las frecuencias

individuales y otros cambios en el pure tone audiometry de tres o cuatro frecuencias*”.

La pérdida auditiva leve puede ser un indicador temprano de pérdida progresiva y
muchos nifios identificados con hipoacusia de aparicién tardia pueden tener una pérdida
auditiva leve no detectada a través de los primeros examenes*®. Hay investigaciones que
indican que, a pesar de la identificacién temprana, aproximadamente un tercio de estos nifios

experimenta retrasos en el desarrollo del lenguaje®®.

Se ha demostrado que enfermedades como la infeccion congénita por

. . 460 . e . 461 . . sy 462
citomegalovirus™", la ampliacién del acueducto vestibular™" y ciertas afecciones genéticas

se asocian con una pérdida de audicién de aparicidn retardada que progresa con el tiempo.

También los trastornos neurodegenerativos, los traumatismos y la meningitis bacteriana que

|242,397,437

aparecen en el periodo neonata . Por tanto, los nifos con estos antecedentes deberian

ser tenidos en cuenta como posibles candidatos a presentar este tipo de pérdida de audicion

de inicio tardio'’®

. Ademas los nifios con antecedentes familiares de hipoacusia durante la
infancia también deben ser considerados en riesgo de pérdida progresiva y / o tardia de la

audiciéon®®,

235



DISCUSION

6.2. ANALISIS DE CRIBADO DE HIPOACUSIA EN NINOS CON FACTORES
DE RIESGO (2000-2003).

En los afios previos al 2004, en nuestra Comunidad Auténoma sélo se realizaba cribado

si los nifnos tenian factores de riesgo, ya que en estos, la posibilidad de tener hipoacusia era 10
. 2 254

veces mayor que en la poblacién general™".

En nuestra provincia el nUmero de recién nacidos en este periodo fue de 10.281 nifios,

de los cuales se examinaron 144 nifos ya que presentaban factores de riesgo de hipoacusia.

En cuanto a las caracteristicas sociodemograficas, no encontramos diferencias en
cuanto al sexo con respecto a los nifios del Programa; en ambos grupos la distribucion de sexos
es similar, siendo ligeramente mayor en los varones. Esto mismo se corrobora en otros
estudios, como el de Meyer et al (1999) en el que el 55,97% de los nifios cribados eran varones
y el 44,03% mujeres*™® y en el de Ohl et al (2009) en el que el 47,9% eran mujeres y 52,1%,

varones®®,

En nuestra poblacién de estudio, lo mas frecuente es que presentaran solo un factor
de riesgo. Este dato coincide con otros publicados en la literatura, como el estudio de Hess et
al (1998) y el de Meyer et al (1999) en el que también sefialan que en su poblacién lo mas

frecuente fue presentar sélo un factor de riesgo de hipoacusia®®**1%43,

En la primera prueba de cribado realizada a estos nifios el porcentaje de ellos que
pasaron esta primera prueba es mayor en el grupo de niifios del Programa universal, que en los
previos a la instauracion del mismo, esto se debe a que la presencia de factores de riesgo
incrementa la posibilidad de no pasar la prueba. En el andlisis se ve la tendencia de que al
aumentar el nimero de factores de riesgo, también lo hace la probabilidad de no pasar la
primera prueba de cribado. Ademds se encontrd una asociacién estadisticamente significativa

entre la hemorragia intracraneal y el resultado del primer cribado.

En la segunda prueba de cribado, si se compara con el grupo de nifios del Programa, es
mayor en ellos el porcentaje de nifios que pasan la segunda prueba, como sucedia con la
primera prueba. En el estudio de asociacidén entre los factores de riesgo y esta segunda prueba
de cribado, no se encontrd asociacidon con el nimero de factores de riesgo, pero si con la

hemorragia intracraneal, como sucedia con la primera prueba.

Al realizar el diagnéstico, solo un 13,88% de los nifios cribados tenian hipoacusia,

siendo el tipo mas frecuente la neurosensorial. Dato similar se recoge en el estudio de
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Maisoun y Zakzouk (2003) en el que se estudiaron 96 recién nacidos ingresados en UCIN con
factores de riesgo nacidos entre el 1 de mayo y el 1 de julio de 2000; de ellos se diagnosticaron
un 13,5% de nifios con hipoacusia464. Por otro lado, en el estudio mencionado anteriormente
de Hess et al (1998), desarrollado en Berlin, en el que se examinaron 942 neonatos con
factores de riesgo de hipoacusia desde 1990 a 1997, se diagnosticaron sélo 1,4% de ellos con

13, Watkin et al (1991) estudiaron una poblacién de nifios nacidos desde

hipoacusia bilatera
1987 hasta 1989, un total de 322 nifios con factores de riesgo, de los que el 4% fueron
diagnosticados de hipoacusicos*®>. Mevyer et al, por su parte, realizaron un estudio de 770
recién nacidos con factores de riesgo entre los que diagnosticaron de hipoacusia a 18 (un
2,3%)*"°. Finalmente, el llevado a cabo por Ohl et al (2009) en 1464 nifios en riesgo nacidos
entre abril de 2001 y marzo de 2007, de los cuales 60 nifios (es decir, el 4,55% de los nifios que
pasaron por el proceso completo de cribado) fueron diagnosticados con pérdida auditiva, de
los cuales 46 nifios de ellos eran de tipo neurosensorial®®’.

Ademas en nuestro estudio se hallo asociacion estadisticamente significativa entre la
hemorragia intracraneal y el diagndstico; pero no con el nimero de factores de riesgo. Aunque
se ha demostrado que las asociaciones de dos o mas factores de riesgo aumentan
significativamente el riesgo de discapacidad auditiva bilateral; los bebés con dos (o mas)
factores de riesgo tenian con mayor frecuencia hipoacusias bilaterales que los nifios con un

solo factor de riesgo, como muestra el estudio de Ohl et al (2009)**.

Por otro lado, las hipoacusias mas frecuentes fueron las bilaterales (75%) y el grado

mas prevalente el moderado en el oido izquierdo y el leve en el oido derecho.

En cuanto al tratamiento, la mayoria de nifios sélo precisé seguimiento (55%), seguido
de un 30% de nifios que requirieron audioprotesis y un 15% (3 nifios) la colocacion de implante

coclear. La edad media de implantacion de estos tres nifios fue de 12 meses.

Durante este mismo periodo de tiempo en el que sdlo se realizaba cribado a los nifios
gue presentaban factores de riesgo, posteriormente se han estudiado 24 nifios a los que de
forma tardia acudieron a la consulta por sospecha de hipoacusia, pero a los que no se les cribd

por no presentar dichos factores.

No existen diferencias en cuanto al sexo con respecto a los cribados por factores de
riesgo. Si se encuentra en cuanto a la edad gestacional, ya que pasa de 38,42 semanas los no
cribados a 32,63 semanas los cribados, esto se debe a que los niflos cribados muchos de ellos

tenian como factor de riesgo ser prematuros lo que disminuye la edad gestacional. También
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existen diferencias en cuanto a la edad de consulta, que en este caso es de 32,64 semanas,

cuando los nifios acudian por presentar sospecha clinica de hipoacusia.

En la primera prueba de diagnéstico que se les realizd no la pasaron el 66,67% de los
ninos. Si lo comparamos con los nifios cribados en este periodo de tiempo, los porcentajes de
ninos que pasan o no esta prueba se invierten. En los nifios analizados en este apartado
acudieron a la consulta por sospecha de hipoacusia, por tanto, la mayoria no pasaron la

prueba.

En la segunda prueba de diagndstico pasaron el 75% de los nifios. Si comparamos con
los nifios cribados en este periodo de tiempo, se ve la misma tendencia que con la primera

prueba, en la que se invierten los porcentajes de pasar o no pasar la segunda prueba.

Al realizar el diagnéstico, un 62,50% de los 24 nifios tenian hipoacusia. El tipo mas
frecuente fue la neurosensorial y de forma bilateral. En estos nifios el porcentaje de
hipoacusias severas y profundas es mayor porgue son nifios que se diagnostican mas tarde,
con grados mas intensos de hipoacusia que en los otros dos grupos de nifios (cribados con
factores de riesgo y los del Programa). En el estudio nombrado anteriormente de Watkin et al,
de los 10.688 nifos nacidos en el periodo de estudio de tres afios, fueron diagnosticados de
forma tardia 8 nifios con hipoacusia, pero que no se habian cribado por no presentar factores

de riesgo™®.

El tratamiento que precisaron fue de audioprotesis en el 80% de nifios y en el 20%, el

implante coclear, cuya edad media de implantacién fue de 34,66 meses (2,8 afios).

Se puede observar como se dejaron de diagnosticar el 54,54% de las hipoacusias que
habia en este periodo de tiempo en nuestra poblacidn. Este dato se correlaciona con la cifra
recogida en la literatura en la que lo situa en torno al 50% de neonatos con hipoacusia
identificados al sdlo realizar un estudio limitado de aquellos nifios con factores de

|,_iesg0257,404,406.

Por tanto, estos nifios que no se cribaron al nacimiento por no presentar factores de
riesgo fueron diagnosticados de forma mas tardia y el tratamiento rehabilitador de la audicidon
se instaurd a una edad mayor, con las consecuencias que ello conlleva sobre el lenguaje y

todas las capacidades relacionadas con la audicion.
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6.3. ESTUDIO DE LOS FACTORES DE RIESGO DE HIPOACUSIA.

Al realizar el estudio de los diferentes andlisis realizados en este trabajo sobre los
factores de riesgo de la hipoacusia, se puede observar cdmo durante la fase de cribado se ha
encontrado asociacién entre las malformaciones craneoencefalicas y “otras causas” con pasar
0 no pasar la prueba de PEATC-A; esto puede ser debido a que la prevalencia de esta
malformaciones sea mayor en nuestro medio al ser un hospital de referencia, aunque se
desconocen los datos reales. Lo que si se ha comprobado es que en general cuando aumenta

el numero de factores de riesgo, disminuye el porcentaje de nifios que pasan esta prueba.

Por otro lado, en el grupo de diagndstico, al estudiar la presencia de hipoacusia en los
ninos que no pasaron ninguna de las dos pruebas de cribado con respecto a la presencia de
factores de riesgo, se ha comprobado que no se ha encontrado asociacién con ninguno de
ellos. Esto puede ser debido a que existe cierto sesgo porque de todos los nifios sélo 17 de
ellos no presentaban hipoacusia, mientras que el resto si lo hacian (71 nifios). Ademas existian

factores de riesgo que no estaban presentes en la muestra.

En cuanto al anadlisis de asociacién del grado de hipoacusia con los factores de riesgo,
hemos obtenido que en el oido izquierdo exista asociacién con los antecedentes familiares de
hipoacusia y con la consanguinidad. En el oido derecho la asociacion es solamente con los
antecedentes familiares de hipoacusia. Esta diferencia de asociacion de factores de riesgo de
un oido y otro puede ser debida a que existen mas hipoacusias en el oido izquierdo y, por ello,
al ser mayor la muestra en éste, se haya encontrado asociacion con la consanguinidad en dicho

oido y no en el derecho.

Por otro lado, al estudiar a todos los nifios incluidos en el programa la asociacion entre
los factores de riesgo y la presencia de hipoacusia, se ha visto que hay asociacion con la
historia familiar, los sindromes que asocian hipoacusia, malformaciones craneofaciales y
cualquier enfermedad que requiera ingreso en UCIN. La infeccidn intrautero no se asocia y
esto puede deberse a que nuestra casuistica sea menor que otras y eso pueda haber influido
en el resultado. Lo que si se puede observar de forma clara es que el porcentaje de hipoacusias

incrementa al aumentar el nimero de factores de riesgo que presenta un nifio.

En la literatura esta recogido que la mitad de nifos hipoacusicos suelen tener factores
de riesgo, como, por ejemplo, en el estudio de Mehl y Thomson (2002), el 47% de los nifios con

hipoacusia tenian uno o mas factores de riesgo (en un rango de 37% -61%)>"®.
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También en el estudio de Wrébel et al (2014) se puede observar que con mayor

frecuencia los nifios sélo presentan un factor de riesgo Unico (encontrado en el 71%)"%®

, al igual
qgue lo que podemos encontrar en los datos proporcionados por Bielecki et al. (2011) en el
anadlisis de la subpoblacidon de nifios del programa polaco de detecciéon auditiva neonatal
universal, en el que se observa que en la poblacidn general (unidad de cuidados no intensivos)
lo mas frecuente fue presentar un solo factor de riesgo (71% de los nifios) y el nimero
promedio de factores de riesgo en asociacion fue de 3,1, aunque en el grupo mas grande tuvo

la asociacién de 6 o mas factores de riesgo en un nifio, que se encontré en un 10,53%°.

De forma global en nuestro estudio se puede observar un repunte del nimero de
factores de riesgo en los afios 2005, 2007, 2008 y 2009 por diversas causas, entre los cuales se
encuentran el cambio de personas encargadas de la introduccidon de los datos o alguna

eventualidad en alguno de los factores de riesgo.

Los factores de riesgo mas frecuentes durante nuestro periodo de estudio fueron la
historia familiar de hipoacusia desde la infancia (43%), cualquier enfermedad que requiera un
ingreso en UCIN mas de 48 horas (26%) y un peso menor de 1500 gr (10%); esto se
correlaciona con lo recogido en la literatura como se podrd comprobar mas adelante pero no
hemos podido observar ninguna tendencia clara en su evolucidn a lo largo del tiempo. Sin
embargo, podemos observar que el uso de medicamentos ototoxicos, la prematuridad y las
puntuaciones bajas de Apgar se representan con menos frecuencia que quizas hace 10 afos.
Es dificil explicar los motivos de los cambios en la prevalencia de los factores de riesgo
individuales. La menor existencia de puntuaciones bajas de Apgar puede deberse a la
introduccion de nuevas técnicas para el tratamiento y resucitacion de los nifios que nacen con
dichas puntuaciones y, también, a que cada vez la atencién perinatal es mejor y ha ido
evolucionando a lo largo de estos afios. Ademdas muchos nifios cuando nacen en malas
condiciones, no llegan a alcanzar puntuaciones bajas de Apgar debido a la rapida introduccion
de asistencia respiratoria. Por otro lado, la menor representacién del factor de riesgo de uso
de medicamentos ototdxicos, es probable que esté relacionado con el menor uso de
antibioticos segln las nuevas recomendaciones que tienen tendencia en los ultimos afios
acerca del manejo postnatal de los nifos. En cambio, observamos que, en nuestro grupo, con
frecuencia los nifios presentan como factor de riesgo la estancia en UCIN mayor de 48 horas.
Esto se puede deber a que cada vez mas recién nacidos prematuros y grandes prematuros

sobreviven y son tratados en UCIN, de hecho nuestro hospital es referencia en esta Unidad;

240



DISCUSION

ademas de recibir ventilacibn mecanica no invasiva en estos nifios con problemas

respiratorios.

En la literatura las cifras de presentacion de cada uno de los factores de riesgo de

hipoacusia comprenden limites muy amplios en las series revisadas.

La declaracion del JCIH de Estados Unidos en 2000 enumera tres factores de riesgo
principales: ingreso en UCIN mas de 48 horas, antecedentes familiares de sordera en la

primera infancia y las anomalias craneofaciales'®.

Para Pont Colomer et al (2012) los factores de riesgo mas frecuentes en su estudio
fueron los farmacos ototdxicos (25,8%), peso <1500gr (21,1%), multifactorial (14,7%) vy

antecedentes familiares de hipoacusia (5,9%)">.

En la tesis doctoral de Santos la sospecha familiar se supone en 17% de todos los

neonatos con factor de riesgo, seguida de retraso en el lenguaje (16%) y meningitis (12%)*’.

En el estudio de Borkoski et al (2013) los factores mas frecuentes fueron los

ototdxicos, historia familiar e hiperbilirrubinemia®*.

En el llevado a cabo por Lachowska et al (2014) los mas frecuentes fueron la
hiperbilirrubinemia, anomalias craneoencefalicas, septicemia/meningitis, la prematuridad y la
medicacion ototéxica®®. Sus datos sugieren que sélo la anomalia craneofacial en los bebés

esta relacionada con la probabilidad de pérdida auditiva.

Sin embargo, Aiyer y Parikh (2009) mostraron que los factores de riesgo mas
frecuentes observados en su estudio fueron el uso de farmacos ototdxicos, baja puntuacién de
Apgar y la prematuridad®®.

En el estudio de Pereira et al (2007) los principales factores de riesgo para la pérdida
de audicion en recién nacidos pretérmino eran el bajo peso para la edad gestacional, seguido
de la ventilacion mecanica y los farmacos ototdxicos. Para los nifios nacidos a término, los
factores de riesgo mas frecuentes fueron la infeccion congénita, antecedentes familiares de
sordera, medicamentos ototdxicos y el bajo peso para la edad gestacional®®. Resultados
similares a los que se encuentra en el estudio de Azevedo et al (2004), donde se encontraron
los siguientes riesgos para los nifios nacidos antes de término en el Hospital José Vereador
Stordpolli: ototdxicos, recién nacido con muy bajo peso o bajo peso para su edad gestacional,

la ventilacién mecanica y la infeccidon congénita. En recién nacidos a término, los riesgos mas
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frecuentes fueron: infeccién congénita, antecedente familiar de pérdida de la audicidn y los
recién nacidos con muy bajo peso o bajo peso para su edad gestacional y la asfixia*’®. Roman
et al (2001) observaron que el factor de riesgo auditivo mas frecuente fue el antecedente

familiar de sordera, seguido de infeccién congénita®’".

Korres et al (2005) encontraron que los factores de riesgo mas frecuentes para la
deficiencia auditiva en una poblacidn de recién nacidos de bajo riesgo eran la historia familiar
de deterioro y las anomalias congénitas relacionadas con la hipoacusia, mientras que en la
poblacién de recién nacidos de alto riesgo se encuentran la ventilacién mecanica durante mas
de 24 horas, farmacos ototéxicos, prematuridad y bajo peso*®. Khairi et al. (2005) encontraron
los siguientes factores de riesgo para la deficiencia auditiva en una poblacion de recién nacidos
de alto riesgo: malformaciones craneofaciales, bajo peso al nacer, farmacos ototdxicos,
sindromes asociados con la pérdida de la audicién e hiperbilirrubinemia que requiera

transfusion®’?.

De Capua et al (2003) encontraron una relacion estadisticamente significativa entre la
sordera vy los siguientes factores de riesgo: la ventilacion mecanica durante mas de 10 dias, la

asfixia neonatal grave y los medicamentos ototéxicos*’>.

En el estudio de Onoda et al (2011) hubo una asociacion estadisticamente significativa
con los antecedentes familiares de pérdida auditiva, malformaciones craneofaciales, necesidad
de ventilacion mecanica, uso de farmacos ototéxicos, hemorragia intraventricular, estancia en

la UCIN durante mas de 48 horas y muy bajo peso al nacer***.

En un estudio realizado por Krauss et al (2013) objetivan que la presencia de anomalias
craneofaciales, un peso de nacimiento menor a 1.500 gramos y el uso de ventilacion mecanica

al menos 5 dias fueron los factores de riesgo mas frecuentemente relacionados*’*.

Para Sutton y Rowe (1997) el factor de riesgo mas prevalente fue la historia familiar de
hipoacusia?®®. Otro estudio realizado por Ohl et al. (2009) también encontré una relacion
estadisticamente significativa entre la historia familiar y la pérdida de audicion congénita
(valor de p 0,03). Sin embargo, una vez mas, tanto de los uUltimos autores comentaron que la

historia familiar no se examiné como un factor de riesgo tnico)***.

En el estudio de Ulusoy et al (2014) los factores de riesgo mas frecuentes la historia
familiar y las malformaciones craneofaciales®®' y en el de Wrdbel et al (2014) la pérdida

auditiva familiar, los medicamentos ototodxicos y las infecciones por TORCH fueron los factores
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de riesgo que se registraron con mayor frecuencia. La meningitis bacteriana se observé que
tenia una representacion del 0,1%; sin embargo, se diagnosticd una hipoacusia en el 7,25% de
los pacientes, que es el segundo factor de riesgo mas frecuente relacionado con la
discapacidad auditiva después de anomalias craneofaciales (detectado con una frecuencia del
2,4% y pérdida auditiva en el 31,9%) en este estudio, ademas en el andlisis de asociacion
multifactorial, la Odds ratio para la hipoacusia fue mas alta en pacientes con anomalias
craneofaciales (OR = 10.1), pero el mismo calculo para la meningitis bacteriana y otros factores

coexistentes no evalla esa alta probabilidad para la deteccién de una pérdida de audicidon®®®.

En resumen, los factores de riesgo mas frecuentes recogidos en la literatura son la

470 455,470 470

estancia en la UCIN"", el uso de farmacos ototdxicos , la infeccién congénita®”, la

455,470 470

ventilacion mecénica y los antecedentes familiares de pérdida auditiva™". Aunque no hay

consenso en cuanto a la importancia de cada uno de estos factores y el nivel de riesgo relativo.

6.4. COMPARACION DEL PROGRAMA UNIVERSAL CON EL NO
UNIVERSAL.

En nuestra poblacién de estudio, con la aplicacidon del Programa de cribado auditivo
neonatal de forma universal, hemos conseguido reducir el diagndstico a los 6 meses. No se
observan diferencias en cuanto a la edad de diagndstico entre los nifios del programa y los
nifios cribados por factores de riesgo; pero si la hay con los nacidos entre 2000-2003 que no
tenian factores de riesgo y por eso no se cribaron, en estos la edad media de diagndstico fue

de 2,72 afos.

Por consiguiente, también existe diferencia entre la edad media de implantacién de los

nifios entre los dos grupos anteriores como se vera mas adelante.

En los primeros meses de la vida la hipoacusia no se manifiesta de forma evidente y no
se detecta en las exploraciones habituales del recién nacido y del lactante pequefio, hasta tal
punto que la edad media del diagndstico antes del cribado auditivo universal era de 24 meses.
Unos autores los estiman en torno a los 30 meses”*’*, otros alrededor de los 20 meses*’®, otros

478
d

autores por encima de los 24 meses*’’, otros entre los 19 y 36 meses de eda y otros, con

estudios epidemioldgicos amplios, Davis et al en 1977 en Inglaterra en torno a los 26 meses*”®
y Wake et al en 2005 en Australia en torno a los 21 meses*® y de tratamiento audioprotésico

de 30-23 meses, respectivamente, antes del inicio de los programas de cribado universal.
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Llama la atencién que difieran ampliamente de los publicados por la U.S. Preventive Service

Task Force (USPSTF) con una edad media de diagndstico de hipoacusia de 12-13 meses y de

inicio del tratamiento de 13-16 meses sin programa de cribado®®".

Edad de diagnéstico
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Figura: Comparativa de la edad de diagndstico (meses) previos a la instauracion de un programa de

cribado auditivo universal en diferentes estudios.

El porqué de estas diferencias no esta claro, en cambio, en la actualidad, cuando se
realiza el cribado auditivo universal en el recién nacido, la edad media al diagndstico se situa

en los 3 meses de vida'?®®

, al igual que hemos conseguido en nuestra provincia. Entre
resultados recientes en Espafa se pueden citar los de Cantabria con el 60 % diagnosticados
antes de los 3 meses y el 100 % antes de los 7 meses de edad*®; y los de Extremadura, donde

la edad media al diagnéstico son los 3 meses de vida®™.

En cuanto a la edad de tratamiento, en nuestro estudio la edad media de implantacién
de los nifos ha pasado de 34,66 meses (no cribados porque no tenian factores de riesgo) a
17,42 meses (nifnos incluidos dentro del Programa de cribado universal) y 12 meses (cribados si

factores de riesgo).

La USPSTF sitta el inicio del tratamiento de la hipoacusia a los 5-7 meses™®. En
Colorado (EE.UU.) la edad media de colocaciéon de protesis auditivas es de 5 semanas de

vida*?,

Entre otros, los resultados encontrados por Yoshinaga-Itano et al*** donde se constata

gue en nifios sin otras discapacidades el primer afio de vida, sobre todo los primeros 6 meses,
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son especialmente criticos. Cuando la pérdida auditiva (moderada-profunda) se diagnostica y
se trata alrededor de esa edad, el cociente del lenguaje (receptivo-expresivo) se encuentra con
un valor medio de 82 en comparacion con un cociente medio de 62 cuando el diagndstico y
tratamiento son posteriores. Las pruebas cientificas sugieren que las intervenciones
(amplificacién a través de audifonos o implante coclear, lenguaje de signos, programas de
habilidades comunicativas, etc.) a los tres o seis meses de edad mejoran el desarrollo del
lenguaje y el habla en comparacién con las intervenciones que se inician después del primer

afio de vida®®

. Por otro lado, es indudable que, como se ha demostrado en otros trabajosaeg,
el tratamiento rehabilitador de las alteraciones auditivas es tanto mas efectivo cuanto mas
precoz sea su instauracion. Se ha demostrado que los resultados son significativamente
mejores para los nifios que tienen pérdida de audicidon congénita y la intervencién temprana
recibida en comparacién con una cohorte de nifios similares que no recibieron el beneficio de

la deteccién temprana y la deteccidon®'®. Los numerosos estudios retrospectivos proporcionan

suficiente evidencia de los beneficios ofrecidos por la intervencién temprana®®.

También el estudio de Carew et al (2018) quienes analizaron los datos agrupados de la
poblacién de cuatro programas basados en el programa de cribado auditivo australiano (nifios
nacidos entre 1991 y 2010) para estudiar si la edad de deteccién predijo el lenguaje y los
resultados psicosociales, su analisis mostré beneficios claros para los nifios que nacen con
discapacidad auditiva de moderada a profunda. Sin embargo, para los nifios que nacen con
pérdida auditiva leve, hubo una evidencia limitada de beneficio relacionado con el resultado

del lenguaje como resultado de un diagnéstico y amplificacién mas temprana“®®.

Hay una poblacion de nifios de 5-6 afios con hipoacusias neurosensoriales severas y
profundas (sin otras discapacidades) identificados y tratados precozmente con unos niveles de

d*®*_ De forma previa a la instauracién de estos

lenguaje en limites normales para su eda
programas de cribado universal nunca se habian conseguido estos resultados y si no es por
estos programas no hay otras variables que puedan explicar estos hallazgos, ya que, aparte del

inicio precoz, el tratamiento fue el mismo™®.

Ademas, los avances tecnoldgicos en proétesis auditivas y en implantes cocleares esta
permitiendo que los nifios con sorderas severas y profundas puedan aprender el lenguaje oral
a través del estimulo auditivo en fases muy precoces (antes de los 2-4 afios) aprovechando el
periodo «critico». Actualmente nifios con hipoacusias severas/profundas prelocutivas (con
escasas capacidades de desarrollar un lenguaje oral) con implantes cocleares realizados antes
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de los 6 afos (sobre todo antes de los 2 afios)™’ tienen unos logros logoaudiométricos
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proximos a nifios normoyentes. Son capaces de reconocer y comprender la palabra hablada en
un contexto abierto sin el apoyo visual de la lectura labial o de la gestualidad, y obtener un
mayor desarrollo del lenguaje hablado, circunstancias que les permiten integrarse en un

entorno oral*®,

En un programa de cribado los derechos del nifo y la familia se garantizan en la
eleccién informada, en la toma de decision y en el consentimiento informado®’. Es
fundamental una adecuada informacion, ya que de esta forma se minimizaran al maximo los

efectos negativos de los falsos positivos.

En cuanto a los costes del programa, debido a diferencias metodoldgicas entre los

programas existentes resulta dificil la comparacién. Diversos estudios®*”’

establecen que el
coste por nifio detectado es similar al de otros programas para los que esta establecida la
deteccion obligatoria™. Mehl y Thomson'”/, sobre el impacto econémico del programa
determinan que es a partir del décimo afio cuando el ahorro en intervencion terapéutica y

educacional produce un cambio en la relacidn coste/beneficio.

El programa de cribado universal de la hipoacusia tiene mayor potencial desde el
punto de vista del coste/beneficio a largo plazo sobre el cribado selectivo (sélo si presencia de
factores de riesgo), ya que si desarrollan el lenguaje, a la larga van a precisar un menor coste
educacional y un incremento de la productividad laboral*®.

Por otro lado, la tasa de falsos positivos en nuestro programa de cribado universal fue

de 0,069% y la de falsos negativos de 0,058%. En el cribado no universal, estas tasas fueron de

9,72% vy 1,38%, respectivamente.

En otros estudios, como el de Magnani et al (2015) en el Programa de Parma la tasa de
falsos positivos que recoge es de 1,7%"*. En el Programa de Colorado esta tasa de falsos

positivos es de 2,2%>'%.

Ademads, como se habia expuesto anteriormente, en el programa de cribado no
universal se dejaron de diagnosticar el 54,54% de las hipoacusias que habia en este periodo de

tiempo en nuestra poblacidén, con todas las consecuencias que ello conlleva.

Finalmente, por todo ello, con la puesta en marcha del programa de cribado universal
en nuestro medio hemos conseguido dos de los objetivos fundamentales que tiene la

instauracion de este Programa, reducir la edad de diagndstico y el inicio del tratamiento para
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evitar todas las consecuencias derivadas de la hipoacusia cuando ésta se produce en los
primeros momentos de vida; ademas de diagnosticar hipoacusias en niflos que no presentaban

factores de riesgo.

Por tanto, con estos programas de diagndstico temprano de la sordera no sdlo se
contribuye a aumentar la efectividad del tratamiento, sino que también mejora el prondstico
de estos pacientes al prevenir la aparicién de secuelas, permitiendo un acceso precoz al
desarrollo del lenguaje y la comunicacion y/o asegurar un acceso precoz a la audicion y por

consiguiente su repercusion social y al resto de niveles.
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La cobertura del cribado universal en la provincia de Salamanca durante los diez primeros
afios de funcionamiento fue del 99,6% del total de recién nacidos vivos, aunque lo
cumplieron en todas sus etapas el 98,8%. Datos similares a los recogidos en otros estudios

tanto a nivel nacional como internacional.

Este protocolo, en nuestro ambito, minimiza las posibilidades de dejar a algun
nifio hipoacusico sin cribar. El mantenimiento de una buena cobertura se consigue
proporcionando una adecuada formacion al personal sanitario e informacion a los padres
de los nifios. En el presente estudio se ha comprobado que los nifos que no cumplieron
las fases del Programa de forma completa, de los que se conocen los datos, la mayoria de
ellos era por negativa por parte de los padres. Por eso es muy importante concienciar y
enfatizar a la sociedad en la necesidad de aportar una correcta informacién para evitar el

rechazo al Programa.

La instauracién del cribado universal de hipoacusia en todos los recién nacidos ha
supuesto una reduccidon de la edad de diagndstico hasta los 6 meses de edad. La
diferencia fundamental se encuentra con los nifios que no se cribaban en el periodo
anterior por no presentar factores de riesgo de hipoacusia, en los que la edad media de

diagndstico fue de 32,64 meses.

La transcendencia de este hecho radica en que el diagndstico y tratamiento de la
hipoacusia de forma precoz consigue que los nifios no estén expuestos a la sordera
durante el periodo critico en su desarrollo. La estimulacion auditiva temprana permite
realizar un buen aprovechamiento del periodo de mayor plasticidad auditiva de los
primeros afos de vida y, por tanto, adquieran de forma adecuada el lenguaje verbal y
eviten todas las consecuencias derivadas de la hipoacusia, tanto en el aspecto cognitivo,

académico, educativo y social.

Asi se trata de personas que en un futuro tendran las mismas o muy similares
capacidades que otra persona no hipoacusica, con lo que conlleva un menor gasto de

recursos tanto econémicos como sociales. Esto es, el Programa es altamente eficiente.

3. En el periodo de tiempo estudiado en el que se realizaba cribado auditivo no
universal la mayoria de los nifios no presentaban hipoacusia y sélo un 1,9%. de todos los

recién nacidos en dicho periodo la padecian; mientras que cuando se implantoé el cribado
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universal, el porcentaje de nifios diagnosticados de sordera fue de un 2,7%o. del total de
ninos incluidos dentro del Programa. Esto pone de manifiesto que antes se dejaban nifios
sin diagnosticar de hipoacusia. El porcentaje de estos nifios hipoacusicos no
diagnosticados de forma temprana por no tener factores de riesgo de la misma fue del

54,54%.

Este dato es muy relevante porque el reto no son los nifos con factores de riesgo
sino los que no los presentaban y tenian hipoacusia, porque el diagndstico se realizé a raiz

de la sospecha clinica, lo que supone una edad mas avanzada en la deteccidn de la misma.

El objetivo siempre es que el nifio sordo desarrolle todas sus capacidades

relacionadas con la audicidn y eso se consigue con una estimulacidn auditiva precoz.

Con el cribado universal, no sélo se dejan menos nifios sin diagnosticar o hay menos
posibilidades de que esto se produzca, sino que ademas se detectan hipoacusias menos
graves. En los nifos cribados se identifican hipoacusias en grados mas bajos (leve o
moderado), mientras que cuando no se realiza cribado, éstas son diagnosticadas en

grados mas avanzados (severo o profundo).

Este hallazgo es transcendental debido a que las consecuencias que tiene la

hipoacusia son diferentes en funcién del grado de la misma.

Ademas, el grado de la hipoacusia también determina el tipo de tratamiento
rehabilitador de la audicién que va a precisar cada caso y poder hacer una buena
gradacién de la misma hace que se pueda ser mucho mas preciso en su tratamiento y, con

ello, optimizar el desarrollo de las habilidades relacionadas con una correcta audicion.

El cribado universal supuso una reduccién importante en la edad de implantacion coclear,
puesto que los nifios que no se cribaban por no tener factores de riesgo, en la época

anterior al Programa universal, fueron implantados con una edad media de 34,66 meses.

Los nifios cribados de forma no universal presentaron una edad media para la
colocacién de implante coclear de 12 meses y los incluidos en el periodo de cribado

universal, fue de 17,42 meses.
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Estd demostrado que la introduccidon de la estimulacion auditiva mas alla del
periodo critico de desarrollo hace que ya no sea suficiente ni capaz de recuperar la
pérdida de plasticidad neuronal provocada por la ausencia de estimulacién. Las areas
corticales auditivas se reasignan a otros tipos de informacion sensorial no auditiva. De ahi

gue sea tan importante realizar el tratamiento de la forma mas precoz.

En concordancia con la literatura, los factores de riesgo mas frecuentes detectados entre
los afios 2005 y 2014 (ambos incluidos) son la historia familiar de hipoacusia permanente
desde la infancia, cualquier enfermedad que requiera un ingreso en UCIN mayor de 48

horas y un peso menor de 1500 gramos.

En este estudio se ha objetivado que la consanguinidad esta asociada con la
hipoacusia. Se ha comprobado cémo la hipoacusia de grado profundo es seis veces mas
frecuente cuando el nifio presenta como antecedente la consanguinidad que cuando no la

presenta. Este hecho se da sobre todo en determinadas etnias.

Es importante plantear la posibilidad de incluir la consanguinidad como un factor

de riesgo, hecho que podria ser objeto de nuevos estudios.

El Programa de cribado universal aplicado en nuestra provincia cumple con los criterios de
calidad establecidos por la CODEPEH, tanto en su objetivo principal como en los
indicadores de calidad durante la fase de cribado, en la confirmacién diagndstica, en el

tratamiento y en el seguimiento del programa.

Aungue puede ser objeto de mejora, intentando reducir al minimo el porcentaje
de falsos positivos, para evitar la ansiedad generada en los padres y la sobrecarga sobre el
sistema; vy, los falsos negativos, para que puedan recibir el tratamiento de forma

adecuada.

La instauracién del Programa universal de deteccidn precoz de hipoacusia en nuestra
poblacién ha supuesto una gran mejora no sélo desde un punto de vista médico, sino
también econdmico y social. Ademas engloba la importante atencidon que se debe prestar
a las familias de los nifios con hipoacusia para que estén informados de forma adecuada a

lo largo de todas las fases del programa.
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Junta de
®E castilla y Leon

Consejeria de Sanidad
Direccion General de Salud Publica

D2. HORTENSIA SANCHEZ GOMEZ
SERVICIO ORL y PCF

HOSPITAL UNIVERSITARIO DE
SALAMANCA

Paseo San Vicente, 88-182,

37007 Salamanca

Asunto: Comunicacion de Resolucion del Director General de Salud Publica de 21 de julio
de 2016.

Remito transcripcion de la resolucion dictada con fecha 21 de julio de 2016por el Director
General de Salud Publica, por la que se autoriza la cesiéon de datos pertenecientes al fichero
“HIPOACUSIA” a doia Hortensia Sanchez Gémez con la finalidad de realizar una tesis
doctoral, y cuyo tenor literal es el siguiente:

RESOLUCION DEL DIRECTOR GENERAL DE SALUD PUBLICA DE 21 DE JULIO DE 2016 POR LA
QUE SE AUTORIZA LA CESION DE DATOS PERTENECIENTES AL FICHERO “HIPOACUSIA” A
DONA HORTENSIA SANCHEZ GOMEZ CON LA FINALIDAD DE REALIZACION DE UNA TESIS
DOCTORAL.

ANTECEDENTES DE HECHO
PRIMERO. Doiia Hortensia Sanchez Goémez solicita el dia 1 de marzo de 2016 que, con motivo de la
realizacion de su tesis doctoral titulada “Analisis del programa de Deteccion Precoz de Hipoacusia en recién
nacidos en la provincia de Salamanca (afios 2005-2014)”, los datos (excepto datos personales) que se
encuentran incorporados en el fichero “HIPOACUSIA” cuya responsabilidad corresponde a la Direccién
General de Salud Piblica segiin la ORDEN SAN/613/2004, de 15 de abril. Dichos datos se solicitan en el
periodo comprendido entre el 1 de enero de 2005 y el 31 de diciembre de 2014.

Dicha tesis doctoral se encuentra dirigida por el Doctor Angel Batuecas Caletrio perteneciente a la Facultad
de Medicina de la Universidad de Salamanca.

SEGUNDO. Con fecha 5 de abril de 2016 se solicita a la interesada la subsanacion de los siguientes
documentos necesarios para la tramitacion del expediente:

e relacién contractual con la Gerencia Regional de salud.

e constancia documental de la aceptacion y direccion del estudio propuesto por parte de algin
departamento de la Universidad y/o Hospital Universitario

e Breve memoria con los objetivos del estudio que se pretende realizar, hipétesis planteadas y
metodologia.

Dichos documentos han sido remitidos a esta unidad administrativa el dia 28 de abril de 2016.

TERCERO. El Jefe del Servicio de Promocion de la Salud emite un informe con fecha 20 de julio de 2016 en
el que indica:
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Los datos solicitados (resultados de las pruebas de hipoacusia realizadas a los nifios recién nacidos en el
Hospital Clinico de Salamanca desde enero de 2005 hasta diciembre de 2014, de forma disociada) se
encuentran incorporados en el fichero “HIPOACUSIA™ y no corresponden a datos de caracter personal segin
es definido en el apartado a) del articulo 3° de la Ley Orgénica 15/1999, de 13 de diciembre, de Proteccion de
Datos de Caracter Personal (“cualquier informacion concerniente a personas fisicas identificadas o
identificables™) y, por lo tanto, pueden considerarse datos disociados y procederse a su cesion.

La investigacién planteada permitira conocer los resultados del programa de deteccién precoz y atencidn
integral a la hipoacusia infantil en la provincia de Salamanca y poder identificar determinados factores y
aspectos de calidad que puedan proporcionar un desarrollo més eficaz y eficiente del Programa, por lo tanto,
tienen una evidente interés para la Direcciéon General de Salud Piblica.

FUNDAMENTOS DE DERECHO

PRIMERO. La Ley 33/2¢11, de 4 de octubre, General de Salud Publica, reconoce en su articulo 7° que todas
las personas tienen derecho al respeto de su dignidad e intimidad personal y familiar en relacién con su
participacion en actuaciones de salud pablica. Asimismo, la informacién personal que se emplee en las
actuaciones de salud publica se regira por lo dispuesto en la Ley Organica 15/1999, de 13 de diciembre, de
Proteccion de Datos de Caracter Personal y en la Ley 41/2002, de 14 de noviembre, bésica reguladora de la
Autonomia del Paciente y de Derechos y Obligaciones en materia de Informacién y Documentacion Clinica.

SEGUNDO. Segin el articulo 50 de la Ley 33/2011, de 4 de octubre, General de Salud Pablica “las
Administraciones sanitarias promoveran la investigacién y la comunicacion de sus resultados en la actividad
de los profesionales en salud publica. Para ello, adoptardn las siguientes acciones: a) Facilitar que las
investigaciones sobre los problemas de salud de la poblacion se realicen con los medios y calidad adecuados.
b) Fomentar la relacion entre los grupos de investigacion de excelencia y el personal profesional de salud
publica. ¢) Estimular la actividad investigadora facilitando el acceso a los datos e informaciones disponibles
en las Administraciones sanitarias”.

TERCERO. Los datos objeto de la solicitud, los cuales no es posible identificar a un afectado o interesado,
pertenecen a la categoria de datos disociados segin son definidos por el articulo 5.1.c) del Real Decreto
1720/2007, de 21 de diciembre, por ¢l que se aprueba el Reglamento de desarrollo de la Ley Organica
15/1999, de 13 de diciembre, de proteccién de datos de cardcter personal. Asimismo, la Ley 15/1999, define
procedimiento de disociacién como todo tratamiento de datos personales de modo que la informacién que se
obtenga no pueda asociarse a persona identificada o identificable.

CUARTO. En tanto en cuanto los datos objeto de solicitud, no pueden ser considerados datos de caracter
personal no seria de aplicacion de la Ley Organica 15/1999, de 13 de diciembre (la presente Ley Orginica
sera de aplicacién a los datos de cardcter personal registrados en soporte fisico, que los haga susceptibles de
tratamiento, y a toda modalidad de uso posterior de estos datos por los sectores piblico y privado) y la
normativa derivada de la misma.

QUINTO. El Director General de Salud Publica es el responsable del fichero denominado “HIPOACUSIA”
seglin establece el Decreto 11/2003, de 23 de enero, por el que se regulan los ficheros de datos de caracter
personal susceptibles de tratamiento automatizado de la Administracion de la Comunidad Auténoma de
Castilla y Leon y la ORDEN SAN/613/2004, de 15 de abril, por la que se procede a la creacion de ficheros
automatizados con datos de caracter personal.

Por consiguiente, y de acuerdo con las atribuciones previstas en el articulo 4° del Decreto 11/2003, de 23 de
enero, por el que se regulan los ficheros de datos de caricter personal susceptibles de tratamiento
automatizado de la Administracién de la Comunidad Auténoma de Castilla y Ledn,
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Direccion General de Salud Pablica

RESUELVE

1.° Ceder los datos solicitados a Dofia HORTENSIA SANCHEZ GOMEZ y que se encuentran incluidos en el
FICHERO HIPOACUSIA previo procedimiento de disociacién con cualquier dato cardcter personal que
permita identificar a personas inscritas en el registro.

2°. Los datos cedidos seran en exclusiva para la realizacion de la investigacion doctoral planteada en la
solicitud, no pudiéndose ceder a terceros.

3°, En cualquier publicacién que se derive de la investigacion realizada deberd constar que los datos
pertenecen al FICHERO HIPOACUSIA titularidad de la Junta de Castilla y Leon y que han sido cedidos
mediante la presente resolucion.

4°, Debido al interés que el tratamiento de los datos tiene para el Deteccion precoz y atencion integral a la
hipoacusia infantil la solicitante debera remitir a la Direccién General de Salud Publica un ejemplar de la tesis
doctoral y copia de las publicaciones que de la misma se deriven.

Lo que le notifico a los efectos oportunos, significando que la presente Resolucién no agota la via
administrativa, pudiendo interponer si lo estima conveniente, recurso de alzada ante el Excmo. Sr. Consejero
de Sanidad, en el plazo de un mes, a contar desde el dia siguiente al de la notificacién de esta Resolucion,
conforme a lo dispuesto en el Art. 114.1 de la Ley 30/1992 de 26 de noviembre, de Régimen Juridico de las
Administraciones Publicas y del Procedimiento Administrativo Comtn.

Valladolid, 21 de julio de 2016
EL DIRECTOR GENERAL DE SALUD PUBLICA

Fdo. Agustin Alvarez Nogal

Una vez dictada esta Resolucién, es necesario la preparacion de los datos por el Servicio de
Informatica de esta Consejeria asi como la firma de aquellos documentos necesarios para
hacer efectiva la misma, por lo que ruego que una vez recibida se ponga en contacto con el
Servicio de Promocion de la Salud (tfno. 983 413 600, ext. 806340; correo electrénico:
redcarpe@jcyl.es).

Atentamente,
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