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Una buena audicion es fundamental para el desarrollo de los méas
pequeios, pero visitar un centro auditivo puede ser todo un desafio

para ellos. Por eso, en GAES, hemos redisenado nuestros centros
especializados en audiologia infantil: profesionales, nueva gama ﬁ

de audifonos, procedimientos y espacios.

Cada detalle, hoy, esta pensado para convertir el cuidado auditivo
en una experiencia tan magica, como agradable.
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CONFEDERACION ESPANOLA DE FAMILIAS DE PERSONAS SORDAS

Editorial (num. 178. Afio 2021)

HOY, EN LA ANTESALA DEL MANANA

Con frecuencia se usa la expresion “el mafiana es hoy” cuando nos referimos a los avances cientificos o tec-
nolégicos y al progreso en general que se produce dia a dia en casi todas las disciplinas.

Cierto es que los avances sucedidos en las tres Gltimas décadas en relacion con el diagndstico y el tratamiento
de la sordera, también en materia legislativa y social, han cambiado no solo la perspectiva socioeducativa de las
personas sordas en el nuevo milenio, sino que se ha modificado positivamente la realidad vivida y percibida por
éstas y por sus familias. No obstante, no todo lo posible, ni siquiera lo deseable, se encuentra aln al alcance de
muchas de ellas.

Por su parte, los avances en investigacién genética dejan entrever un futuro prometedor en un sentido que
interesa especialmente, que es el relativo a posibilitar diagndsticos mas certeros y tratamientos mas precoces y
eficaces.

Sin embargo, el diagnostico y los tratamientos que requieren las personas con sordera hoy, no pueden esperar
y deben resolverse con los recursos médicos y audiologicos ya existentes, probados y disponibles en un pais
con una sanidad madura y en vanguardia como la nuestra. Somos afortunados por ello. Recursos que asimismo
pueden ser complementados con productos de apoyo para la accesibilidad auditiva en el entorno y para el acce-
so a la informacion, a la comunicacion, al aprendizaje y al conocimiento.

Por ello, sin prisa, pero sin pausa, asistamos al avance del progreso cientifico, invirtamos tiempo, esfuerzo y
medios en promoverlo y desarrollarlo, pero no renunciemos a aprovechar y exprimir al maximo los logros y los re-
cursos de todo tipo que actualmente son una realidad -en permanente mejora ademas- pues las decisiones para
el abordaje de una sordera (particularmente en la infancia) no pueden esperar. Su mafiana depende de ellas./ll

[ ] ElI PROPOSITO de FIAPAS es construir una sociedad inclusiva donde las personas con sordera y sus
o familias sean protagonistas de sus propias vidas y sus decisiones, ejerzan sus derechos y participen
® * en igualdad de condiciones.
CONFEDERACION — q'f Su MISION es i_ntegrar e impulsar la accion de su movin_1iento qsociativo_ para representar y defender
ESPANOLA o los derechos e intereses globales de las personas con discapacidad auditiva y de sus familias promo-
D < soRDAS viendo la toma de conciencia del valor que aportan.
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Nuevas terapias aplicadas a
las hipoacusias neurosensoriales

hereditarias

Introduccién

La hipoacusia es el déficit sensorial hereditario mas fre-
cuente en humanos. EI nimero de personas con discapaci-
dad auditiva aumenta drasticamente con el envejecimiento.
Existen diferentes tipos de hipoacusias, pero una de las
mas frecuentes es la hipoacusia neurosensorial, en la que
se va a enfocar este articulo.

Desde el punto de vista genético se caracterizan por una
enorme heterogeneidad. De acuerdo con su patron de he-
rencia se pueden clasificar en recesivas (75-80%), domi-
nantes (20-25%) y ligadas a los cromosomas sexuales o
a defectos mitocondriales (1-1.5%). Hasta la fecha se han
descrito mutaciones en mas de 100 genes causantes de hi-
poacusia y se han identificado mas de 1000 mutaciones en
los mismos. Estos genes codifican una amplia variedad de
proteinas que van desde proteinas formadoras de canales
a factores de transcripcion pasando por proteinas estructu-
rales, etc. Ademas, existen numerosas localizaciones cro-

f

Los avances en la
medicina regenerativa

y terapia génica ofrecen
alternativas potenciales
para restaurar la pérdida
de la funcién auditiva

0 para ralentizar su
evolucién a lo largo del
tiempo.

H Por Matias Morin y Miguel
Angel Moreno-Pelayo.
Servicio de Genética.
Hospital Ramon y Cajal.
Ramoén y Cajal Institute of
Health Research (IRYCIS)
and Biomedical Network
Research Centre of Rare
Diseases (CIBERER).

mosomicas asociadas a hipoacusia en las cuales todavia
no se ha identificado el gen causal. Se puede encontrar
en la web http://hereditaryhearingloss.org una descripcién
actualizada periédicamente de todos los genes y localiza-
ciones cromosomicas asociados con la pérdida auditiva.
Segun la Organizacion Mundial de la Salud, la prevalen-
cia de la discapacidad auditiva aumentara de aproximada-
mente 460 millones de personas en 2019 a mas de 900 mi-
llones de individuos en 2050 (. A pesar de estos datos, las
opciones de tratamiento se siguen basando principalmente
en dispositivos médicos, como audifonos e implantes co-
cleares. Pero, aunque muchas personas afectadas se be-
nefician del uso de estos dispositivos, en muchos casos
no restauran la audicién natural y proporcionan un limitado
beneficio en la percepcidn del habla en entornos ruidosos.
Por otro lado, no existen actualmente terapias farmacolo-
gicas de uso generalizado. Por todo ello, es necesario el
desarrollo de nuevas y eficaces estrategias terapéuticas.
La identificacion de los defectos genéticos que provocan



la pérdida de la audicion, ha sido fundamental en el des-
cubrimiento de las vias moleculares que intervienen en el
funcionamiento de la percepcion auditiva. El conocimiento
de estas vias proporciona un punto de partida para el desa-
rrollo de nuevas terapias.

Durante los Ultimos afios se han venido desarrollando
principalmente cuatro abordajes: 1) Terapia con células
madre, 2) transferencia génica, 3) edicién génica y 4) tera-
pias basadas en ARN (Figura 1). Los avances en la medici-
na regenerativa y terapia génica ofrecen alternativas poten-
ciales para restaurar la pérdida de la funcién auditiva o para
ralentizar su evolucion a lo largo del tiempo.

lulas dafiadas y acelerar la curacion de los tejidos. Si bien la
falta de rechazo inmunolégico hace que las ASC sean muy
atractivas para su empleo clinico, su limitada capacidad de
diferenciacion y la limitada capacidad de autorrenovacion
hace que sea dificil trabajar con ellas 9.

El conocimiento de las vias moleculares
que intervienen en la percepcién
auditiva es el punto de partida para

el desarrollo de nuevas terapias

Una via alternativa a las dos opciones
descritas anteriormente es la utilizacion de
las células madre pluripotentes inducidas
(iPSC, ‘“induced Pluripotent Stem Cell”).
Fueron descritas por primera vez por Ya-
manaka en 2006 cuando su grupo pudo re-
programar fibroblastos de ratén en células
madre a través de la expresion de una serie
de factores de trascripcion . Este descubri-
miento les llevd a ganar el Premio Nobel de
Medicina en 2012. La utilizacion de este tipo
de células ha sido de enorme utilidad en el
campo de las hipoacusias. Una ventaja que
presentan es que permite ser aplicada inde-
pendientemente del tipo de mutacion y del

Figura 1. Esquema de las diferentes estrategias terapéuticas

novedosas que se estan investigando para su uso en el
tratamiento de hipoacusias. (Creado con BioRender).

1) Terapia con células madre

Existen multiples tipos de células madre definidas por su
origen y su potencial. Las primeras células madre que se
describieron y utilizaron en entornos de investigacion fue-
ron las células madre embrionarias o ESC (siglas en ingles
de “Embryonic Stem Cells”). Estas se extraen de la masa
celular interna del blastocisto previo a la implantacién. Las
ESC tienen el potencial de diferenciarse en cualquier célula
del organismo. Sin embargo, el uso generalizado de ESC
puede no ser factible debido a las limitaciones en su reco-
leccion, asi como por motivos éticos®®). Ademas, cualquier
terapia desarrollada a partir de ESC no seria autdloga, es
decir no provendria del mismo individuo, y como tal correria
el riesgo de rechazo inmunoldgico ©.

Otra fuente de células madre son las células madre adul-
tas (ASC, “Adult Stem Cells”) que se pueden encontrar en
muchas zonas del cuerpo. Su funcion es reemplazar las cé-

tipo de gen afectado (Figura 2).

Figura 2. Abordajes para el empleo de células madre
pluripotentes inducidas en terapia.
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Aunque se han conseguido prometedores resultados
empleando células madres pluripotentes en modelos
animales con hipoacusia, existen importantes desafios a
considerar. Primero, las células ciliadas regeneradas se
parecen mas a las células ciliadas vestibulares que a las
cocleares; segundo, después del cultivo, las células deben
introducirse en el oido interno y luego insertarse en la ubi-
cacion adecuada y, por Ultimo, se debe seguir con detalle
la posibilidad de que puedan generar algun tipo de tumor.

Q) Transferencia génica 0 reemplazamiento
génico

El reemplazo de genes es posiblemente la forma mas “di-
recta” de terapia génica. Se basa en la sustitucion del gen
defectuoso con una copia normal que no lleve la mutacion
causante de la patologia. Esta terapia ha sido utilizada ya
con éxito en el tratamiento de pacientes con la patologia
ocular de amaurosis congénita de Leber y en pacientes con
hemofilia €9,

El primer estudio en el que se aplico con éxito la terapia
geénica en el campo de las hipoacusias, fue para corregir
la pérdida auditiva en ratones homocigotos para una pe-
quefia delecion del gen VGLUT3 (también denominado
SLC17A8). Los transportadores vesiculares de glutamato
(VGLUT) son responsables de la carga de glutamato en las
vesiculas sindpticas, un paso critico para lograr la transfe-
rencia sindptica y con ello la transmisién del impulso nervio-
so. Mutaciones en el gen VGLUT3 causan un tipo de sor-
dera autosémica dominante denominada DFNA25. Estos
ratones nacen sordos pero, el reemplazo del gen VGLUT3
y su sobreexpresion en las células ciliadas internas (IHC)
mediada por el virus adenoasociado 1 (AAV1), permitié una
recuperacion auditiva.

Si bien el uso de adenovirus modificados como vehiculos
en terapia génica esta muy extendido, la principal desven-
taja es que el tamafio de ADN que se puede introducir en
ellos es pequefio (4,7 kb) y existen genes de gran tama-
fio cuya alteracion produce hipoacusia. Esta limitacion se
puede superar mediante métodos de inyeccion dual, es
decir, dividir el ADN que codifica para el gen de interés en
dos fragmentos e introducir cada uno de ellos en un ade-
novirus, los diversos fragmentos se fusionaran en la célula
diana generando el gen intacto. Este ha sido el enfoque re-
cientemente empleado para transferir el ADN que codifica
para el gen OTOF (6 kb) en el oido interno de ratones que
carecen de este gen, consiguiendo la restauracion de la
audicion ("%, Mutaciones en este gen causan la hipoacusia
recesiva DFNB9 en humanos.

A pesar de que se han obtenido resultados muy buenos
mediante esta técnica en modelos animales, puede tener
un potencial limitado a la hora de ser trasladados a la cli-

f

nica para su empleo en el tratamiento de recién nacidos
y pacientes adultos con pérdida auditiva. A diferencia de
los humanos, los ratones nacen sordos y comienzan a oir
aproximadamente a las dos semanas de edad alcanzando
la madurez auditiva al mes de edad. Por lo tanto, la admi-
nistracion de terapias a los recién nacidos seria equivalente
a la terapia en el tero en humanos vy, por lo tanto, plantea-
ria desafios técnicos adicionales importantes. En modelos
de raton de pérdida auditiva progresiva, la terapia génica
se administra tipicamente antes de que el 6rgano de Corti
comience a degenerar en el periodo posnatal temprano.
Por el contrario, en muchas formas de sordera humana he-
reditaria es probable que ya exista una degeneracion del
epitelio sensorial y de las neuronas que se produjo en el
Utero, lo que hace que la terapia posnatal dirigida a las cé-
lulas ciliadas o las células neuronales sea poco Util. Con la
finalidad de superar estas limitaciones se estan disefiando
vectores que permiten una transferencia de ADN en células
de ratones adultos ("

Por lo tanto, los estudios futuros deben continuar enfo-
candose en expandir la ventana terapéutica y desarrollar
terapias génicas en la cdclea que se pudieran aplicar en
etapa adulta, lo que seria equivalente al escenario clinico
de tratar a pacientes con hipoacusia meses o incluso afios
después de que se hubiese producido el dafio. Antes de
realizar ensayos clinicos en humanos, también es de vital
importancia probar la eficacia y seguridad de las terapias
en primates no humanos.

En los ultimos afios se estéa diversificando el tipo de vec-
tores disponibles para terapia génica. Asi podemos encon-
trar vectores virales que incluyen adenovirus (AdV), virus
adenoasociados (AAV) y retrovirus que incluyen lentivirus;
ademas de vectores no virales como nanoparticulas y exo-
somas. En teoria, los vectores virales generalmente permi-
ten una expresion mas estable y duradera. Sin embargo, la
respuesta inmune compleja a los virus y la seguridad de la
expresion transgénica a largo plazo se desconocen y pue-
den ser dificiles de evaluar. Por el contrario, los vehiculos
de administracion no virales son menos inmunogénicos.

3) Terapias basadas en ARN

En las terapias basadas en ARN hay que destacar dos
abordajes principales:

a) Empleo de oligonucleétidos antisentido

La terapia antisentido (ASO, por sus siglas en inglés) se
basa en el empleo de fragmentos cortos de acido nucleico
(oligonucledtidos) de unos 13-30 nucledtidos, cuya secuen-
cia es complementaria a la secuencia de un ARN mensaje-
ro (ARNm) especifico. Gracias a esta complementariedad
de bases, los ASOs pueden unirse a su ARNm diana y



bloquear su traduccion. En teoria, con las estrategias de
ASO podrian tratarse enfermedades genéticas en las que
disminuir los niveles de una proteina mutante permitiria
eliminar o reducir los efectos patogénicos. Esta terapia se
podria usar por ejemplo en los trastornos autosémicos do-
minantes, siempre y cuando el mecanismo de patogénesis
sea el de ganancia de funcion, es decir, que como conse-
cuencia de la mutacién la nueva proteina generada tenga
una nueva funcién que es la que causa la patologia. Un
obstaculo es la estabilidad de los ASO, que podria mejo-
rarse mediante modificaciones de su estructura. Los ASO
de nueva generacion muestran una mayor estabilidad, pero
otras propiedades requeridas para su uso como son la efi-
ciencia en la absorcion celular, la especificidad por la region
diana y la afinidad de unién, pueden verse comprometidas
por estas modificaciones.

Hasta la fecha, cinco ASO estan aprobados por el Depar-
tamento de Alimentos y Medicamentos de EE. UU Adminis-
tracion (FDA) y muchos ensayos clinicos estan en marcha.
El primer ASO aprobado para su empleo en humanos, fo-
mivirsen, se utiliza para el tratamiento de la retinitis inducida
por citomegalovirus en pacientes con sindrome de inmu-
nodeficiencia adquirida?. La aplicacién de los ASO para
una posible terapia de la hipoacusia ha sido descrita por
Lentz y col. Estos autores emplearon un tratamiento basa-
do en ASO para rescatar el efecto causado por la mutacion
216G> A, bloqueando este alelo mutado en el gen USH1C
en un modelo de ratdn de Syndrome de Usher tipo C (US-
H1C), caracterizado por presentar hipoacusia y retinosis
pigmentaria (19

b) Empleo de ARN de interferencia

EI ARN de interferencia es un mecanismo de silenciamien-
to post-transcripcional de genes especificos, de modo que
pequenias moléculas de ARN complementarias a un ARNm
conducen a la degradacion de éste, impidiendo asi su tra-
duccién en proteinas. El silenciamiento génico por ARN de
interferencia es inducido por pequefias moléculas de ARN
bicatenario de 21 a 27 nucledtidos denominadas siRNA (en
inglés, small interfering RNA, “siRNA”). Estos siRNA sufren
una serie de procesos en la célula como consecuencia de
los cuales se forman hebras simples. La hebra simple se
une a la cadena de ARNm que lleva la alteracion y que
se quiere bloquear de manera especifica por complemen-
tariedad de bases, provocando que el complejo resultante
sea degradado. Maeda y col. utilizaron esta tecnologia para
suprimir la expresion de una variante patogénica causante
de sordera en el gen GJB2 previniendo asi la pérdida audi-
tiva en un modelo de ratén (). Este gen codifica la proteina
conexina 26 cuyas mutaciones o deleciones causan la hi-
poacusia recesiva DFNB1 en humanos. De manera similar,
Shibata y col. disefiaron un RNA de interferencia para anu-

lar una mutacién en el gen TMC1 con patrén de herencia
autosémica dominante en el modelo murino denominado
Beethoven. Gracias a ello, en los ratones se ralentizo la
progresion de la pérdida auditiva %),

4) Edicién génica con CRISPR

El nombre de CRISPR (repeticiones palindrémicas cortas
agrupadas regularmente interespaciadas) fue propuesto
originalmente por el espafiol Francis Mojica, al descubrir
secuencias repetidas en el genoma de halobacterias que
estudiaba ("®.No obstante, su aplicacion para edicién de ge-
nomas fue descubierta posteriormente por varios autores
de manera independiente (78, Esto llevd a Jennifer Doud-
na y Emmanuelle Charpentier, dos de las autoras principa-
les de estos trabajos, a recibir el Premio Nobel de Quimica
en el afio 2020.

CRISPR sirve como un sistema “inmunolégico adapta-
tivo” para las bacterias y les permite reconocer y eliminar
secuencias de bacteriéfagos patégenos, manteniendo asi
la integridad de sus genomas (®. CRISPR implica el uso
de secuencias de ARN guia que son complementarias a la
secuencia de ADN diana y que estén flanqueada por unas
secuencias de tres bases denominadas motivos adyacen-
tes a un protoespaciador (PAM). Este emparejamiento de
bases de ARN-ADN flanqueado por la secuencia PAM
determina la especificidad del sistema y facilita el recluta-
miento de la endonucleasa Cas9, que es la enzima mas
empleada y que induce una rotura de la doble hebra del
ADN. La célula corrige esta rotura de doble hebra median-
te union de extremos no homdlogos (NHEJ, Non-Homo-
logous End-Joining) o reparacion dirigida por homologia
(HDR, Homology Directed Repair). EI NHEJ es un proceso
impreciso que conduce a la introduccién de inserciones y
deleciones alrededor del sitio de corte. En la HDR, a la cé-
lula se le proporciona una secuencia molde, donde estén
corregidas las mutaciones y ésta puede reparar el ADN
introduciendo la secuencia proporcionada. Esta cualidad
brinda la oportunidad de modificar la secuencia de ADN de
manera controlada.

Previo al empleo de CRISPR / Cas9, ya se venian utiliza-
do otros sistemas para generar rotura de ADN bicatenarias
inducidas por nucleasa. Entre ellos estan las nucleasas con
dedos de zinc (ZFN, Zinc Finger Nucleases) o las nuclea-
sas efectoras de tipo activador de transcripcion (TALEN,
Transcription activator-like effector nuclease). Algunas de
ellas, como es el caso de las ZFN, han sido empleadas en
terapia de sindrome de USHER, por ejemplo en la repara-
cion génica de la mutacion p.Arg31* en el gen USH1C @0,

Pero, sin lugar a duda, el sistema CRISPR es la herra-
mienta de preferencia en muchos abordajes terapéuticos.
Su primera aplicacion en el campo de las hipoacusias fue
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el desarrollado por Gao y col. en el afio 2018. Estos au-
tores repararon una mutacion en el gen TMC1 que causa
sordera dominante ",

A pesar del gran impulso que puede suponer el empleo
de CRISPR en terapia génica, esta técnica presenta una se-
rie de limitaciones que hay que tener en cuenta. La primera
es la cuestion ética, existe una gran controversia sobre si
es ético alterar el material genético (ADN) de una persona,
teniendo en cuenta que esta alteracion podria transmitir-
se a su descendencia. Esta limitacion podria ser superada
mediante el empleo de una nueva técnica basada en una
modificacién del sistema original en la cual la edicion se
hace a nivel de ARN, que no es heredable. Segundo, es la
generacion de cortes en regiones distintas de las de interés
es lo que se denomina “off target”, pudiendo modificar ge-
nes esenciales y generar por ejemplo tumores. No obstan-
te, con el desarrollo de las herramientas bioinformaticas se
ha mejorado enormemente el disefio experimental y diver-
sos estudios demuestran que este fendmeno de “off target”
es muy reducido o nulo. Ademas, en los Ultimos afios se
han desarrollado herramientas basadas en CRISPR que
aumentan considerablemente la precision como es el caso
de “Prime Editing”. La tercera limitacion supone la necesi-
dad de tener una secuencia PAM determinada cerca de la
regién a editar. Originariamente solo se conocia la nuclea-
sa CAS9 de Streptococus pyogenes cuya secuencia PAM
es NGG, siendo N cualquier nucledtido. Hoy en dia se han
descubierto una mayor diversidad de nucleasas CAS con
una mayor variedad de secuencias PAM, lo que permite
editar un mayor nimero de regiones. La Ultima limitacion
es que se produzca un rechazo inmunolégico del paciente,
en este punto también se ha avanzado bastante y se estén
empleando enzimas menos inmunogénicas.

Ensayos clinicos de terapias en hipoacusias
neurosensoriales de origen genético

Centrandonos Unicamente en hipoacusias de origen ge-
nético se esta produciendo un aumento en el nimero de
ensayos en desarrollo en los Ultimos afios. Una de estas
terapias se basa en el empleo de una pequefia molécula
denominada sirolimus. Se trata de un medicamento inmu-
nosupresor, que se emplea normalmente para evitar recha-
zos en trasplantes de dérganos y que esta siendo estudia-
do para su uso en tratamiento del Sindrome de Pendred
(fase 2). No obstante, la mayoria de abordajes terapéuticos
estan basados en terapia génica, todos ellos en fase pre-
clinica. Las mas avanzadas son AK-OTOF (Akouos), DB-
OTO (Decibel Therapeutics) y OTOF-GT (Sensorion). To-
das ellas tienen como objetivo el reemplazamiento del gen
OTOF (DFNB9) en aquellos pacientes que portan mutacio-
nes en este gen. Por otro lado, existen 3 ensayos clinicos
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encaminados a reemplazar el gen GJB2, estos son OTO-
825 (Otonomy), DB-103 (Decibel Therapeutics) y GJB2
(Akouos). Otras terapias de reemplazamiento génico son
BBP815 (BridgeBio) para el tratamiento de mutaciones en
el gen TMC1, RHI100 para abordar mutaciones en el gen
TMPRSS3 y dos terapias para tratar el sindrome de Usher:
USHER-GT (Sensorion) Y AK-CLRN1 (Akouos) (Figura 3).

Figura 3. Ensayos clinicos para hipoacusias hereditarias
desarrollo en los Ultimos afios. Se muestra el nombre del
ensayo Yy la fase en la que esta. Adaptado de Isherwood et
al 2021 @2,

Conclusiones

En los ultimos afios se han desarrollado enormemente
las terapias génicas aplicadas a una gran variedad de
patologias. Dentro de ellas la edicién génica basada en
CRISPR es la opcién que ha levantado mas expectati-
vas para su uso en terapia génica en muchas patologias,
pero hasta la fecha, su empleo en terapia de hipoacu-
sias, esta reducida al &mbito de la investigacion y la ma-
yoria de ensayos se han realizado en raton. Como ya
se ha mencionado en este articulo, el modelo murino es
un buen modelo pero presenta limitaciones, por ejemplo,
en algunos casos no reproduce los fenotipos auditivos
observados en los pacientes lo que hace necesario la
validacion de estos ensayos en modelos mas cercanos
al humano antes de la transferencia a la clinica.

En 2019 el investigador ruso Denis Rebrilov anun-
ci6 la edicién de una mutacion en el gen GJB2 en em-
briones humanos mediante CRISPR. Los datos de tal



experimento no han sido publicados en ninguna revista
cientifica y se duda de que se hubiesen llevado a cabo.
Ademas de las implicaciones éticas que tienen estos en-
sayos sobre embriones humanos, la comunidad cienti-
fica y las autoridades prohiben la edicién de embriones
humanos, ya que como se ha mencionado anteriormente
la tecnologia CRISPR presenta aiin muchas limitaciones
para su aplicacién clinica, con posibles consecuencias
no controlables.

Hay que destacar que, para que se pueda desarrollar
una amplia bateria de terapias aplicadas a las hipoacu-
sias hereditarias, es necesario la implantacién y desa-
rrollo de herramientas potentes que permitan un buen

diagndstico genético. Hoy en dia existen herramientas
basadas en secuenciacién masiva (NGS, Next Gene-
ration Sequencing), como por ejemplo la disefiada en
nuestro laboratorio denominada OTONGS-v2, que per-
miten identificar las mutaciones y deleciones presentes
en la mayoria de genes causantes de sordera. Un buen
diagnostico genético es la etapa clave para poder desa-
rrollar terapias personalizadas en los pacientes.

Con todo ello, la terapia génica es una gran esperanza
para el tratamiento de hipoacusias y cabe esperar que
en los proximos afios se produzca un gran desarrollo que
permita su aplicacion en pacientes, tanto en nifios como
en adultos. Il
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Nuevas indicaciones en
el tratamiento de la sordera

1. Multiples implantes auditivos
en constante evolucién

El tratamiento de la hipoacusia ha experimentado
una auténtica revolucion en los dltimos 50 afios. Si
en los afios 70 las Unicas opciones disponibles para
mejorar la audicion eran la cirugia del oido crénico y
los audifonos de aquella época, en 2022 encontra-
mos mlltiples soluciones, quirdrgicas y no quirdrgi-
cas, que nos permiten individualizar el tratamiento,
tratando de buscar la mejor solucién para cada tipo
de pérdida auditiva. Y esto es cada vez mas impor-
tante, teniendo en cuenta que un 8% de los habi-
tantes de nuestro pais sufren algun grado de déficit
auditivo.

En funcion del tipo de lesién y el grado de hipoacusia,
existen diferentes dispositivos que incluyen prétesis au-
ditivas, implantes de conduccion ésea, implantes activos
de oido medio, implantes cocleares e implantes de tron-
co cerebral (Figura 1).

Las proétesis auditivas, audioprotesis externas o audi-
fonos son aparatos electronicos que amplifican el sonido
lo procesan y lo conducen hacia el oido para que llegue

| EFIAPAS

Hoy en dia existen multiples
soluciones, quirargicas y no
quirirgicas, que nos permiten
individualizar el tratamiento
de la hipoacusia, tratando de
buscar la mejor solucién para
cada tipo de pérdida auditiva.

m Por Luis Lassaletta y Miryam
Calvino.
Servicio de ORL. Hospital
Universitario La Paz. IAiPAZ.
Centro de Investigacion Biomédica
en Red. Enfermedades Raras
(CIBERER).

Como regla general, los implantes auditivos
quirurgicos estan indicados cuando

la cirugia convencional de 0ido no es buena
solucién, habitualmente por fracaso

de cirugias previas, y en personas que no
pueden usar audifonos convencionales u
obtienen un pobre rendimiento de ellos

de manera eficiente, ajustandose al rango auditivo
dinamico de la persona con hipoacusia. Son Utiles en
casi todos los tipos de hipoacusia (Figura 2), excep-
tuando los casos de hipoacusia severa o profunda.
Los implantes de conduccién 6sea o de via
O6sea (Figura 1 II.C) son dispositivos anclados
a un hueso del craneo de formas diversas que
transmiten el sonido por conduccion ésea direc-
ta al oido interno, evitando cualquier problema
gue pueda existir en el oido externo o en el oido
medio. Pueden utilizarse, en general, para tra-
tar a individuos con hipoacusia transmisiva 0 mixta.



Figura 1.

|. Tipos de pérdida au-
ditiva. Hipoacusia de
transmisién o conduc-
tiva cuando el sonido
no puede pasar del
oido externo al medio.
Hipoacusia neurosen-
sorial cuando hay una
alteracion en el oido
interno o nervio audi-
tivo. Hipoacusia mixta
cuando hay una mezcla
entre las anteriores pér-
didas auditivas.

II. Diferentes tipos de soluciones auditivas. A: sistema de implante
coclear (implante+procesador de audio); B: sistema de implante de
oido medio (VibrantSoundBridge, VSB) (implante+procesador de
audio); C: sistema de implante de conduccién ésea “bajo la piel”
(BB, BoneBridge) (implante+procesador de audio); D: sistema de
conduccion 6sea no implantable (Adhear) (“adaptador’+procesa-
dor de audio). Imagenes cedidas por MED-EL.

Una situacion particular en la que también pueden estar
indicados es la sordera unilateral. En este caso, no se
trata de una estimulacion acustica directa del oido sor-
do, sino de una estimulacién cruzada de la sefial que se
transmite a través del hueso al oido oyente.

Los implantes de oido medio (Figura 1 11.B) son dispo-
sitivos quirdrgicos que generan una vibracién mecénica
de la cadena osicular o directamente sobre la céclea. Son
Utiles en algunos pacientes con hipoacusia neurosenso-
rial, conductiva o mixta, asi como pacientes que son inca-
paces de llevar audifonos por razones médicas o que no
obtienen suficiente beneficio con otros sistemas auditivos.

La clave para obtener un buen
resultado es individualizar
el abordaje terapéutico

Los implantes cocleares (Figura 1 11.A) son disposi-
tivos implantables quirdrgicamente que transforman la
energia sonora en impulsos eléctricos que son trans-
mitidos a través del nervio auditivo. Su indicacion fun-
damental es la hipoacusia severa-profunda bilateral,
si bien sus indicaciones emergentes cada vez estan
mas aceptadas.

Los implantes de tronco cerebral estan disefiados
para estimular directamente la superficie de los nu-
cleos cocleares. Conceptualmente acttan igual que
los implantes cocleares, pero estimulando la segunda
neurona en vez de la primera. Son Utiles cuando no
hay cdclea y/o nervios auditivos.

Como regla general, los implantes auditivos quirrgi-
cos estén indicados cuando la cirugia convencional de
oido no es una buena solucién, habitualmente por fra-
caso de cirugia previas, y en personas que no pueden
usar audifonos convencionales por razones médicas,
0 que obtienen un pobre rendimiento de los mismos.

Esta diversidad de opciones complica a veces la
eleccion del dispositivo ideal para cada situacién, con
indicaciones que se solapan. Ademas, cada vez que
irumpe en el mercado una nueva protesis implanta-
ble, puede cambiar las indicaciones de otros disposi-
tivos similares.

Por ejemplo, los nuevos implantes de conduccion
Osea transcutaneos (con la piel intacta) estan sustitu-
yendo en muchos casos a los implantes percutaneos
(los que atraviesan la piel), pero ademas han ocupado
en algunos casos el lugar que tenian los implantes de
oido medio, puesto que son capaces de mejorar algu-
nos casos de hipoacusia de conduccién o mixta con
una intervencién quirdrgica mas sencilla.

Igualmente, la aparicién de dispositivos de conduc-
cion 6sea no quirargicos (Figura 1 11.D) ha supuesto
una alternativa, temporal o definitiva, a los implantes
de conduccion ésea quirdrgicos.

Todo ello supone una gran responsabilidad para el
especialista ORL, por la necesidad de actualizarse
constantemente. Pero, a la vez, es un privilegio dispo-
ner de tantas ayudas auditivas que nos permiten elegir
la mejor solucion para cada caso.

2. Implante coclear: Indicacién
de sordera unilateral en la infancia

El implante coclear es dtil fundamentalmente en ca-
sos de sordera severa o profunda bilateral. Sin em-
bargo, en los ultimos afios han surgido nuevas indi-
caciones audiolégicas como la sordera unilateral, asi
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Figura 2. Comparacion de diferentes actividades cotidianas y la correspondiente exposicion a intensidad sonora expresada
en decibelios (dB). También se muestran los diferentes grados de pérdida de audicion.

como situaciones complejas en las que hace afos ni
se planteaba el implante, tales como osificacién por
meningitis, malformaciones de oido interno o neurino-
ma del acustico.

La indicacién del implante coclear en los nifios con
sordera unilateral es una de las indicaciones mas contro-
vertidas, y es muchas veces una causa de ansiedad en
los padres que tratan de buscar la mejor solucién para
sus hijos.

Cada vez mas estudios apoyan el uso

del implante coclear en determinadas

situaciones, para establecer la

binauralidad en sorderas unilaterales

Tradicionalmente, lo efectos de la sordera unilateral en
la infancia se han considerado menores, pues la mayo-
ria de los nifios son capaces de desarrollar normalmente
el lenguaje. Sin embargo, cada vez hay mas evidencias
de los efectos negativos de la sordera unilateral sobre
el desarrollo infantil. Seamos mas o menos “alarmistas”
sobre el verdadero impacto de la sordera unilateral en la
infancia, y teniendo en cuenta que muchas veces las difi-
cultades que tienen estos nifios pueden deberse a otros
factores aparte de la sordera, en lo que practicamente
hay una opinién unanime es en el sobreesfuerzo que tie-
nen que hacer estos nifios en comparacion con los nifios
normoyentes.

Si bien en muchos casos no se realiza tratamiento al-
guno, la adaptacién protésica con sistemas CROS (Con-
tralateral Routing of Signals, envio contralateral de la se-
fial), los implantes de conduccion 6sea y especialmente
los implantes cocleares se estan mostrando eficaces

f

para contrarrestar sus efectos. Como regla general, el
tratamiento precoz de la hipoacusia condiciona unos me-
jores resultados debidos a la mayor plasticidad cerebral.

Los padres se enfrentan a este problema con cierta
ansiedad, pues por un lado se les transmite la idea de
que no existe una solucién perfecta para el problema de
su hijo pero, por otro lado, que cuanto antes lo pongan
en marcha mejor resultado obtendrén.

En la actualidad, no existe un consenso sobre el mo-
mento mas adecuado y la mejor opcidn terapéutica para
abordar la sordera unilateral en la infancia. La ausencia
de suficientes estudios con resultados a largo plazo y
la dificultad para medir el beneficio de la implantacion
coclear cuando la audicion contralateral es normal o casi
normal, no permiten establecer aun recomendaciones
generales para la sordera unilateral en la infancia.

Sin embargo, el implante coclear se estd imponiendo
como Unico tratamiento que restablece la binauralidad
en estos casos, y cada vez son mas los estudios que
apoyan su uso en algunas situaciones concretas.

La clave para obtener un buen resultado es individua-
lizar el abordaje terapéutico. Los factores méas impor-
tantes a tener en cuenta son: la audicién del oido con-
tralateral en el momento del diagnéstico; la causa de la
sordera, especialmente si puede condicionar la aparicion
0 empeoramiento de hipoacusia contralateral, como los
casos de estenosis (estrechamiento) del conducto auditi-
Vo interno, acueducto vestibular dilatado, o infeccién por
citomegalovirus; la edad de inicio de la sordera; el estado
anatomico de la cdclea y el nervio coclear; el tiempo de
evolucion de la sordera y la posibilidad de realizar una
rehabilitacion individualizada. Y, por supuesto, ajustar
muy bien las expectativas de los potenciales beneficios
con el implante.



Figura 3. A. Representacion de una céclea de tamafio normal en la que se observa la insercién del electrodo
del dispositivo de implante coclear. También esta representado la tonotopia o selectividad frecuencial de la
céclea, de forma que los tonos méas agudos (mayor frecuencia) se sitian mas cerca de la zona basal y los
mas graves (menor frecuencia) mas cerca del apex coclear. B. Las pruebas de imagen antes de la cirugia nos
permitiran elegir el electrodo que mas se adapte a la cdclea del paciente, y las imagenes tras la implantacion
permitiran programar ese implante de acuerdo a su exacta localizacion frecuencial, de una forma totalmente

individualizada. Imagen cedida por MED-EL.

3. Futuro del tratamiento de la sordera

La mayoria de los casos de hipoacusia se originan
por un problema dentro de la coclea (hipoacusia neu-
rosensorial coclear), en concreto en las células cilia-
das. Cuando se plantea el futuro del tratamiento de la
sordera, nos gustaria imaginar un escenario ideal en
el que tomando un medicamento se restableciera la
funcion de las células ciliadas del oido interno y con
ello pudiéramos devolver a la persona con sordera
una audicion totalmente normal.

El presente y el futuro cercanos del

tratamiento de la sordera severa-profunda
pasan por la innovacién dentro del campo

de los implantes cocleares

Desgraciadamente, estamos lejos de este escena-
rio. Existen varios grupos en el mundo trabajando en el
restablecimiento de las células ciliadas y su compleja
funcion a través de células madre. Hasta el momento
los resultados son prometedores, pero aun lejos de una
aplicacion eficaz y generalizada para las personas con
hipoacusia.

Por ello, el presente y el futuro cercanos del tratamien-
to de la sordera severa-profunda pasan por la innovacion
dentro del campo de los implantes cocleares. Es este
sentido, son especialmente prometedoras la creacion de
implantes con guias de electrodos capaces que introdu-
cir sustancias otoprotectoras y sobre todo la programa-

cién del implante basada en la anatomia. Esta se basa
en realizar un andlisis pormenorizado de las pruebas de
imagen antes y después de la cirugia para determinar la
longitud mas exacta posible de la guia de electrodos, de
tal forma que se consiga una estimulacion selectiva de
cada frecuencia auditiva en funcion de las peculiaridades
anatémicas de cada persona (Figura 3). [l
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BUCLE MAGNETICO

Producto de apoyo
para la accesibilidad auditiva
en el taxi

Enlaactualidad,las personas sordas se encuentran preparadas para vivir de manera
auténoma. Sin embargo, en determinadas situaciones de interaccion con el entorno,
sino sedispone de las medidas y productos de apoyo necesarios, pueden encontrarse
conlimitaciones en el acceso alainformacién y ala comunicacién. Elbucle magnético
se convierte hoy en un producto de apoyo a la audicién indispensable para las

personas con sordera que utilizan prétesis auditivas, facilitando la comunicacién
en el Ambito de la movilidad y transporte.

B Por Begona Gomez Nieto.
Técnica del Area de Accesibilidad, FIAPAS




de las personas con sordera comunican en len-

gua oral y se encuentran preparadas para vivir de
manera auténoma e independiente. Sin embargo, en
determinadas situaciones de interaccién con el entorno,
si no se dispone de las medidas oportunas ni de pro-
ductos de apoyo a la audicién y a la comunicacion
oral, pueden encontrarse con limitaciones en el acceso
a la informacién y a la comunicacion.

En una situacién tan cotidiana como realizar trayectos
en taxi, las personas sordas pueden encontrar barreras
de comunicacion. El ruido del tréfico y del entorno, su-
mado al propio del motor, asi como las dificultades de
lectura labial entre el pasajero y el conductor, obstaculi-
zan o imposibilitan la comunicacion entre ambos.

La prétesis auditiva es el instrumento bésico de in-
teraccion e inclusion en el entorno y para el acceso a
otros productos de apoyo a la audicion y a la comunica-
cion, como el bucle magnético, que proporciona accesi-
bilidad auditiva en espacios publicos y/o en situaciones
donde es dificil percibir la voz y el sonido.

Por otra parte, este recurso de accesibilidad auditi-
va que facilita una comunicacion eficaz y segura en-
tre taxista y pasajero, no solo se justifica como medi-
da que elimina estas barreras de comunicacion para
los usuarios del taxi con discapacidad auditiva, sino
también como recurso de adaptacion del puesto de
trabajo de los conductores con pérdidas auditivas.

En los Ultimos afios, gracias al progreso, la mayoria

Instalacion fija y
con maxima cobertura

Para asegurar la no discriminacién y la inclusién labo-
ral, se aconseja una instalacion fija y permanente del
bucle, cubriendo el perimetro del techo interior del ve-
hiculo, incluyendo la plaza del conductor, dado que el
bucle magnético es la adaptacién mas efectiva en el
puesto de trabajo del conductor con pérdidas auditivas,
pues la exposicion continuada de estos profesionales
del taxi a la contaminacién del ruido de las ciudades les
hace muy vulnerables a las pérdidas de audicion.

Una instalacion fija permite la doble direccionalidad
en la recogida de voz, tanto de los pasajeros, como del
conductor.

La ubicacién del micréfono debe facilitar que esté di-
reccionado hacia la boca del conductor, de tal manera
que recoja su voz, siendo las instalaciones fijas las que
aseguran esta direccionalidad, dado que un bucle porta-
til estaria limitado por las posibilidades de ubicacion del
mismo, en el interior del vehiculo y en condiciones de
seguridad.

Se aconseja una instalacion fija y
permanente del bucle, cubriendo el
perimetro del techo interior del vehiculo,
incluyendo la plaza del conductor

Por ello, FIAPAS desaconseja la instalacion de
bucles portatiles porque el rendimiento y calidad
para este tipo de espacios no es el adecuado, debi-
do a que la funcionalidad del portéatil requiere ade-
mas un manejo por parte del conductor que tendria
que estar pendiente de la recarga periddica de la
bateria, de la correcta colocacion del micr6fono, de
facilitarlo en condiciones de higiene a cada pasajero
que lo precisara, etc. Lo que, hoy por hoy, lo hace
poco funcional en manejo y mantenimiento, pudien-
do verse como “una carga” para el taxista dentro de
su quehacer diario y con el riesgo de caer en desu-
S0, con lo que las expectativas generadas entre los
usuarios del taxi con sordera se verian defraudadas.

Toma de conciencia y difusiéon

Una vez garantizado el cumplimiento de la norma,
en distintas situaciones (con el vehiculo parado y
con el motor en marcha y con el vehiculo circu-
lando), es necesario que los profesionales del taxi
se responsabilicen de las verificaciones periddicas
y que comprueben que el bucle magnético se en-
cuentra en perfectas condiciones para su uso dia-
riamente.

Ademas, es importante verificar el funcionamien-
to del dispositivo no solo con una medicion técnica,
sino a través de la propia percepcion trasladada por
usuarios con prétesis.

Asimismo, es aconsejable que el profesional del
taxi conozca unas pautas sencillas que facilitan y
apoyan la comunicaciéon con la persona con sor-
dera, como hablar naturalidad, en un tono de voz
normal, utilizar frases sencillas y otras que pueden
consultarse en https://bibliotecafiapas.es/pdf/pau-
tas-generales.pdf

Por otra parte, tan fundamental como la disposi-
cién de recursos que facilitan la accesibilidad a las
personas con discapacidad, es darlos a conocer
de forma suficiente y reiterada. De ahi la impor-
tancia de incorporar la sefialética identificativa del
bucle magnético en un sitio visible para los usua-
rios en el exterior del vehiculo, pero también en el
interior del habitaculo.
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Igualmente, es necesario disponer canales de co-
municacion accesibles en los servicios de radiotaxi
con la finalidad de que los usuarios con sordera ten-
gan a su disposicion una serie de vias que permitan
una comunicacion accesible.

En definitiva, y a pesar de los avances sefalados,
es necesaria una mayor informacion y difusion para
la toma de conciencia de los conductores, usuarios,
empresas y fabricantes de vehiculos, asi como de
las administraciones competentes en esta materia,
para el conocimiento de este recurso.

Foto: Free now.

Madrid, un buen
ejemplo de inclusién

En la actualidad, distintas iniciativas estdn mejoran-
do la calidad de la atencion a los usuarios de prétesis
auditivas en el servicio publico del taxi en Madrid,
como la nueva Ordenanza Reguladora del Taxi
que prevé la instalacién de bucles magnéticos en
las nuevas licencias de taxi, o la llevada a cabo
por la empresa de servicio de taxi Free Now, que
ha empezado a adaptar sus vehiculos con estos
sistemas.

FIAPAS ha mantenido diversos contactos con
la Direccion General de Gestién y Vigilancia de la
Circulacion, érgano competente para la definicion y
aprobacioén de las instrucciones para la instalacion
del sistema de bucle magnético en los taxis, asi

f

En Espafia hay 1.064.000 personas,
mayores de 6 afios de edad, con una
discapacidad auditiva de distinto tipo y
grado. De ellas, mas del 98%

utiliza lengua oral para comunicarse
y podrian utilizar protesis auditivas

(Encuesta de Discapacidad,
Autonomia Personal y Situaciones
de Dependencia. 2008 — INE).

El 8% de la poblacion tiene
problemas auditivos, de distinto

tipo y grado, que plantean dificultades
para entender una conversacion

en un tono de voz normal

(Asociacion Nacional de
Audioprotesistas).

como con la Direccion General de Accesibilidad del
Ayuntamiento de Madrid. Finalmente, fue publicada
la nueva Ordenanza Reguladora del Taxi en Madrid
y, desde FIAPAS, queremos poner en valor que,
gracias a esta nueva norma, Madrid se sitia muy a
la cabeza de la mayoria de las capitales europeas.

Por su parte, FreeNow ha dado un paso masy,
junto a la adaptacion de bucles en su flota de taxi
para facilitar a los usuarios la peticion de este servi-
cio, ha incluido en su App una nueva funcionalidad:
el servicio “bucle magnético”, con un filtro dentro de
su aplicacién que permite solicitar de manera agil
y sencilla un taxi que cuente con este dispositivo.

FIAPAS confia en que este tipo de iniciativas se
multipliquen, contribuyendo al impulso y ejemplo
para el conjunto de otras administraciones locales
y empresas del sector. [l



BUCLE MAGNETICO EN EL TRANSPORTE

Instalacion fija y permanente
Medida beneficiosa para pasajeros y conductores con sordera

9 El bucle magnético es un sistema normalizado a nivel mundial.

Tiene un disefo adaptable a distintas situaciones y a diferentes espacios, independientemente de
su superficie.

9 Su activacion y uso son sencillos tanto para el usuario como para el profesional del taxi.

9 No existe limitacion de usuarios simultaneos.

9 Su ciclo de vida es muy largo y cuenta con periodos de garantia amplios.

9 El nivel de requerimiento de mantenimiento es minimo.

9 No depende de actualizaciones tecnoldgicas. No sufre obsolescencia.

9 Se rentabiliza de manera inmediata, siendo fundamental su alta rentabilidad social.

Se recomienda la instalacion fija y permanente. El cableado del bucle magnético debe recorrer el
perimetro el techo, dando cobertura a todas las plazas, incluyendo la del conductor.

Para su uso diario, los profesionales del taxi han de comprobar que el bucle magnético se encuen-
tra en perfectas condiciones de funcionamiento.

Asimismo, los conductores deben conocer unas pautas generales sobre cémo hablar con una per-
sona con sordera.

Es preciso disponer canales de comunicacion accesibles en los servicios de radiotaxi.

Los bucles magnéticos deben cumplir, en sus valores de funcionamiento, con la norma de calidad
vigente, en la actualidad la Norma UNE-EN IEC 60118-4:2016/A1:2018, asegurando de forma objetiva
el correcto funcionamiento, de manera que los usuarios gocen de la calidad del sonido y nivel del vo-
lumen estandar establecido.

El cumplimiento de los parametros que marca esta norma ha de observarse en distintas situaciones:
con el vehiculo parado y el motor en marcha y con el vehiculo circulando. Y comprobar que el posible
ruido magnético generado por el taxi esta dentro de los rangos de los niveles y frecuencias acep-
tables internacionalmente para la instalacion de sistemas de bucle magnético.
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Convocatoria del Premio FIAPAS 2022

La Confederacion Espanola de Familias de Personas Sordas (FIAPAS) hace publica la
convocatoria del Premio FIAPAS 2022 (XVIII edicion) para las labores de investigacion
en deficiencias auditivas, de aplicacion en las areas de SANIDAD, EDUCACION o
ACCESIBILIDAD.

Bases comunes

Primera. El Premio FIAPAS 2022 (XVIII edicién) se convoca para labores de investigacion de aplicacion en las
areas de SANIDAD, EDUCACION o ACCESIBILIDAD, relacionadas con la deficiencia auditiva y las personas con
discapacidad auditiva y sus familias.

Seégunda: EL PLAZO DE RECEPCION DE TRABAJOS CONCLUIRA EL 3 DE JUNIO DE 2022. No se aceptaran
trabajos fuera de este plazo, excepto en el caso de los remitidos por correo o mensajeria, que se aceptaran siempre
que la fecha de envio no sea posterior a la fecha limite de la convocatoria.

Tercera. Los trabajos deberdn remitirse a la “Secretaria del Premio FIAPAS”, ubicada en la sede de esta Confederacién
(G/ Pantojan® 5 - 28002 Madrid) y se deberan enviar por correo certificado, y/o mensajeria, especificando la fecha
de salida.

Cuarta. El Jurado estara integrado por:
¢ Presidencia: Presidente/a de FIAPAS (o miembro de la Junta Directiva de FIAPAS en quien, segun las circuns-
tancias, pudiera delegar).
® Vicepresidencia: Un miembro de la Junta Directiva de FIAPAS.

¢ Vocalias: Comité Cientifico compuesto por un maximo de 6 personas (una de ellas miembro del Equipo de
Gestion Técnica de FIAPAS).

* Secretaria: Miembro del Equipo de Gestion Técnica de FIAPAS (sin voto).

* Ademas se podra contar con expertos que, actuando a modo de consultores, informardn sobre los trabajos y los
presentaran con una valoracién inicial al Jurado.

Quinta. El trabajo debera acompanarse de una declaracion jurada de la persona autora acreditando que no
fue premiado en otros concursos, y que éste no optard a otros premios hasta el fallo del Premio FIAPAS 2022
XVIII edicion. El trabajo podra presentarse a titulo individual o como miembro de un equipo de investigacion.

Sexta. El Jurado valorara todos los trabajos de investigaciéon recepcionados, determinando un maximo de 3
candidaturas finalistas. De entre ellas, seleccionara el trabajo declarado Premio FIAPAS 2022.

Seéptima. El fallo del Jurado serd inapelable y se hara publico dentro del ano 2022, notificindolo personalmente
a los interesados. Posteriormente, se hara entrega del Premio, en un acto publico.

Octava. E]l Premio FIAPAS queda dotado con tres mil euros (3.000 €)*. Sera unico e indivisible. EI Premio
puede declararse desierto.

Novena. El trabajo premiado y los finalistas podrdn ser publicados y difundidos por FIAPAS, indicando siempre
la autoria. La publicacién sera propiedad de FIAPAS solo en el caso de que se trate de un trabajo original, no
publicado anteriormente.

Décima. La presentacion a esta convocatoria lleva implicita la aceptacion de estas bases por parte de los aspi-
rantes al Premio.

* El importe del Premio estard sujeto a la fiscalidad vigente que sea aplicable en la fecha de su concesion.
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El presente Documento de Recomendaciones CODEPEH 2021 se ha elaborado en el marco del proyecto
sobre Sordera Infantil que suma Discapacidades Asociadas, que ha sido desarrollado por la Confederacion
Espafiola de Familias de Personas Sordas-FIAPAS, en colaboracién con la Comision para la Deteccion Precoz
de la Sordera Infantil-CODEPEH, con la coorganizacion del Real Patronato sobre Discapacidad.

Son miembros de la CODEPEH:

Dr. Faustino Nufiez Batalla, presidente
Servicio ORL, Hospital Universitario Central de Asturias-Oviedo
En representacion de la Sociedad Espafiola de Otorrinolaringologia

Diia. Carmen Jaudenes Casaubon, vocal
Directora de FIAPAS
En representacion de la Confederacion Espafiola de Familias de Personas Sordas

Dr. José Miguel Sequi Canet, vocal
Jefe de Servicio de Pediatria, Hospital Universitario de Gandia-Valencia
En representacion de la Asociacion Espafiola de Pediatria

Dra. Ana Vivanco Allende, vocal
Area de Gestion Clinica de Pediatria, Hospital Universitario Central de Asturias-Oviedo
En representacion de la Asociacion Espafiola de Pediatria

Dr. José Zubicaray Ugarteche, vocal
Servicio ORL Infantil, Complejo Hospitalario de Navarra-Pamplona
En representacion de la Sociedad Espafiola de Otorrinolaringologia



RESUMEN

Aproximadamente el 40% de los nifios con sordera tienen afiadido un trastorno del desarrollo o un problema médico
importante, que puede retrasar la edad de diagndstico de la hipoacusia y/o precisar de la intervencion de otros profe-
sionales. Esta situacion se designa como “hipoacusia o sordera con discapacidad afiadida” (DA+). El motivo por el que
la poblacion de nifios con problemas auditivos es méas propensa a asociar discapacidades afiadidas (40% versus 14%
en la poblacién oyente) radica en que los factores de riesgo para la hipoacusia se superponen con los de muchas otras
discapacidades. Estos factores pueden influir en diversos aspectos del desarrollo, incluida la adquisicion del lenguaje.
Es importante comprobar que se recibe la adecuada atencion, la efectividad de audifonos o implantes, asi como de
las estrategias de intervencion logopédica, y la adherencia de la familia a sesiones y citas. Los desafios que plantea
la DA+ son su deteccion precoz, para permitir una temprana y adecuada intervencion, y la necesidad de una colabo-
racion transdisciplinar fluida entre todos los profesionales que han de intervenir, junto con la implicacion de la familia.

PALABRAS CLAVE

Sordera, discapacidad afiadida, desarrollo del lenguaje, trastorno del desarrollo, discapacidades, intervenciéon tempra-
na, transdisciplinariedad.

SUMMARY

Approximately 40% of children with deafness have an additional developmental disorder or major medical problem,
which may delay the age of diagnosis of hearing loss and/or require intervention by other professionals. This situation
is referred to as “deafness with added disability” (AD+). The reason why the population of hearing-impaired children
is more likely to have associated added disabilities (40% versus 14% in the hearing population) is that the risk factors
for hearing impairment overlap with those for many other disabilities. These factors can influence various aspects of
development, including language acquisition. It is important to check that appropriate care is received, the effective-
ness of hearing aids or implants, as well speech therapy intervention strategies, and family adherence to sessions and
appointments. The challenge posed by AD+ is early detection, to allow early and appropriate intervention, and the need
for fluid transdisciplinary collaboration between all professionals involved, together with the involvement of the family.

KEY WORDS

Deaf, deaf with additional disabilities, language development, development delay, disabilities, early intervention, trans-
disciplinary.
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1. INTRODUCCION

Los programas de cribado auditivo neonatal de la hipoa-
cusia han propiciado importantes avances en la pronta
identificacion y tratamiento precoz de los nifios con una
hipoacusia, que han dado como resultado un mejor de-
sarrollo del habla y del lenguaje (Kennedy et al., 2002).

Aunque el umbral audiométrico es un importante factor
que influye en el desarrollo del lenguaje del nifio con sor-
dera, no es el Unico. Existen otras variables que hay que
tener en cuenta como son el sexo, las habilidades cogni-
tivas, la presencia de una discapacidad afiadida, el nivel
educacional o socioecondmico de sus padres, la edad a
la que fue diagnosticado y tratado audiolégicamente, el
tipo de dispositivo elegido para paliar la hipoacusia, la
calidad de su adaptacion y el uso adecuado del mismo
(Cupples et al., 2018b).

Aproximadamente el 40% de los nifios que presentan
una sordera tienen asociado un trastorno del desarrollo
o un problema médico importante que, ademas de retra-
sar en muchos casos la edad en la que se diagnostica
la pérdida auditiva, precisan de la intervencion de otros
profesionales especializados (Gallaudet Research Insti-
tute, 2008).

La situacion de estos nifios se conoce en la literatu-
ra como “hipoacusia o sordera plus” (Wiley et al., 2021)
aunque parece mas apropiado en nuestro idioma el uso
del término “hipoacusia o sordera y discapacidad afia-
dida o asociada”, aplicable tanto a sorderas diagnosti-
cadas que suman otros trastornos asociados, como a
discapacidades diagnosticadas que asocian sordera.

El porcentaje de nifios que tienen una hipoacusia con
una discapacidad afiadida estd aumentando conside-
rablemente en numero y diversidad, lo que supone un
importante desafio para los programas de deteccion y
diagnostico precoz e intervencion temprana de la hipoa-
cusia infantil (Jackson et al., 2015).

El motivo por el que la poblacion de nifios con proble-
mas auditivos es mas propensa a asociar otras disca-
pacidades afiadidas (40% versus 14% en la poblacion
oyente) radica en que los factores de riesgo para la
hipoacusia (Nufiez-Batalla et al., 2012) se superponen
con los factores de riesgo para muchas otras discapa-
cidades, tales como la presencia de ciertos sindromes
genéticos, la prematuridad, las infecciones congénitas
y la meningitis. Estos factores pueden perturbar diver-
sos aspectos del desarrollo, asi como la adquisicion del
lenguaje.

Uno de los desafios que plantea la asociacién de una
discapacidad a la hipoacusia es su deteccion precoz,
por lo que la evaluacion cada 6 meses del desarrollo del
habla y del lenguaje en todo nifio con sordera es suma-

mente importante, ya que identificar una discapacidad
afiadida a una sordera permite una pronta y adecuada
intervencion. Otro desafio que ha de afrontarse es la ne-
cesidad de contar con una colaboracion transdisciplinar
fluida y coordinada por parte de todos los profesionales
que han de intervenir.

En este Documento de Recomendaciones de la
CODEPEH se analiza la sordera infantil con discapacidad
afladida, asi como la discapacidad que asocia sordera,
ademas del efecto que ambas entidades (DA+) tienen
sobre el desarrollo del lenguaje y las estrategias para su
temprana identificacion y tratamiento, con el objetivo de
tratar de minorar la brecha existente entre estas situacio-
nes y los nifios sordos sin una discapacidad afiadida.

2. INCIDENCIA DE LA DA+ EN DISTINTOS
CONTEXTOS CLINICOS

2.1. Sordera diagnosticada y otras discapacidades
asociadas

Segun los datos publicados en el estudio de morbilidad
mundial de 2017 sobre la prevalencia de epilepsia infan-
til, discapacidad intelectual y pérdida de vision y/o audi-
cidn se pone en evidencia que, a nivel mundial, un 11,2%
de los nifios y adolescentes tenian una de estas cuatro
discapacidades. Su prevalencia aumentaba con la edad,
pasando del 6,1% entre los nifios de 1 afio, al 13,9% entre
adolescentes de 15 a 19 afios. Aunque el 94,5% vivian en
zonas y paises de ingresos bajos y medios, predominan-
temente en el sur de Asia y Africa subsahariana, este pro-
blema no es ajeno a los paises desarrollados (Olusanya
etal., 2020).

Aproximadamente el 40% de

los nifios que presentan una sordera
tienen asociado un trastorno del
desarrollo o un problema médico
importante

La discapacidad asociada a la hipoacusia con mayor
frecuencia es la intelectual (DI), que aparece en un 8,3%
de estos nifios (Gallaudet Research Institute, 2013).

También se ha demostrado que la carga global de las
discapacidades del desarrollo no ha mejorado signifi-
cativamente desde 1990, lo que sugiere una atencién
inadecuada sobre el potencial de desarrollo de los nifios
(Global Research on Developmental Disabilities Collabo-
rators, 2018).
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Dentro del proceso de evaluacion de la hipoacusia con-
génita, debemos tener en cuenta que, aproximadamente,
un 30 a 40% de los nifios tiene una discapacidad afiadida
(principalmente con afectacion cognitiva) y alrededor del
20% de esta poblacion tiene méas de dos. Para el desarro-
llo adecuado del lenguaje en caso de hipoacusia, no s6lo
se requiere un diagnéstico y tratamiento precoces de la
deficiencia auditiva, sino que se debe descartar la exis-
tencia de otros factores no auditivos que influyan en este
progreso. En un estudio espafiol sobre poblacién infantil
con sordera, diagnosticada con menos de 3 afios, un 22%
presentaba retraso psicomotor desde esta temprana edad
(1 de cada 4 a 5 nifios) (Benito-Orejas et al., 2017).

La comunicacién y el desarrollo del lenguaje es suscep-
tible de presentar un mayor retraso en nifios con hipoa-
cusia que asocian una o mas discapacidades, por lo que
es importante identificar esta poblacion (Bruce y Borders,
2015) ya que la discapacidad afiadida suele identificarse
de manera mas tardia en los nifios con hipoacusia que en
los que presentan audicion normal (Wiley y Meinzen-Detr,
2013).

El término “sordera y discapacidad
afiadida o asociada” (DA+) se aplica tanto
a sorderas diagnosticadas que suman
otros trastornos asociados,

como a discapacidades diagnésticadas
que asocian sordera

Sin el propdsito de ser exhaustivos, se detallan a conti-
nuacién los sindromes mas destacados que pueden aso-
ciar sordera, diferenciando entre los que no afectan las
habilidades cognitivas y los que presentan discapacidad
intelectual:

a) Con discapacidad intelectual
(en mayor o menor grado)

Sindrome de Down

La prevalencia de hipoacusia en el sindrome de
Down varia del 2 al 78%, dado que presentan habi-
tualmente otitis media cronica (Jackson et al., 2015).
A pesar de ello y con un manejo audiolégico ade-
cuado, menos del 2% tienen una pérdida auditiva
permanente (Shott y Heithaus, 2001).

Sindrome de Usher (SU)

Supone la patologia mas frecuente que afecta tan-
to a la audicion como a la visién, con tres subtipos
clinicos. Se presenta en el 3-6% de los nifios con

sordera congénita y hasta en el 50% de la poblacién
con sordera y ceguera (Liu et al., 2008).

A todo nifio con hipoacusia bilateral neurosensorial
severa-profunda debe realizarse una valoracién
oftalmolégica para descartar un sindrome de Usher
(American Academy of Pediatrics, 2007). Los nifios
con SU tipo | tienen ausente o limitada la funcién
vestibular, por lo que la media de inicio de la deam-
bulacién es a los 23 meses (Mets et al., 2000)

La prevalencia de la discapacidad intelectual en ni-
fos con SU es desconocida. Un estudio reflejaba
que el 15% de la muestra tenia algun grado de dé-
ficit intelectual (Dammeyer, 2012) mientras que en
otro estudio se encontraron niveles similares de de-
sarrollo cognitivo al comparar nifios sordos con SU e
implantes cocleares, con otros nifios sordos sin este
sindrome con audifonos (Henricson et al., 2012).

Sindrome CHARGE

Es la segunda causa que afecta tanto a la audicion
como a la vision (Jackson et al., 2015). Los defec-
tos cardiacos complejos, las alteraciones de la de-
glucién y la respiracion a menudo dificultan la va-
loracion de la pérdida auditiva y visual, asi como el
retraso cognitivo (Ragbi et al., 2003). La mayoria de
afectados por sindrome CHARGE presentan una
hipoacusia mixta o neurosensorial profunda y una
reduccion del campo visual (Arndt et al., 2010). La
incidencia de pérdida auditiva severa a profunda va-
ria desde el 34 al 38% (Lanson et al., 2007).
Aproximadamente el 50% de nifios con CHARGE
tienen la capacidad intelectual conservada, un 25%
una disminucién moderada y en otro 25% esta gra-
vemente afectada.

b) Sin alteraciones cognitivas

Sindrome de Treacher Collins (STC)

La mayoria de afectados tienen malformaciones fa-
ciales, paladar hendido y atresia auricular bilateral
gue suele provocar hipoacusia transmisiva. El STC
habitualmente no produce déficit cognitivo, aunque
las alteraciones que presenta pueden afectar al ha-
blay al desarrollo del lenguaje (Jackson et al., 2015).

Sindrome de Waardenburg (SW)

Constituye un grupo de defectos genéticos de he-
rencia autosémica dominante, que pueden provocar
asimismo hipoacusia y cambios en la pigmentacion
del pelo, de la piel y de los ojos (Ahmed jan et al.,
2021). No existe evidencia de la relacion entre SW'y
déficits cognitivos.



c) Sordoceguera

Como se ha visto anteriormente entre las asocia-
ciones de discapacidades, destaca la sordoceguera
que resulta de la combinacion de dos deficiencias
sensoriales (visual y auditiva) y que genera pro-
blemas de comunicacion singulares y necesidades
especiales, debidas esencialmente a la dificultad de
percibir globalmente, conocer, interesarse y desen-
volverse en el entorno que les rodea. La sordoce-
guera debe considerarse como una discapacidad di-
ferenciada, precisando de servicios especializados
(Ruiz Gonzalez, 2017).

Las causas mas frecuentes de sordoceguera sue-
len ser sindromes hereditarios y complicaciones de
la prematuridad (Bruce y Borders, 2015) La detec-
cion temprana es critica para proporcionar ayudas
visuales y auditivas y optimizar el desarrollo (Parker
y Nelson, 2016).

d) Otros

Existen muchos otros sindromes o entidades con
sordera asociada. Entre otros, ha sido documenta-
do un numero importante de casos con hipoacusia
profunda que también tienen trastorno del espectro
autista, proporcion que no es igual en el caso contra-
rio (TEA con sospecha de hipoacusia).

2.2. Discapacidad diagnosticada con sospecha
de hipoacusia

Como se ha dicho, existe mucha menos informacion
sobre la presencia de una hipoacusia en individuos
diagnosticados de alguna discapacidad o trastorno del
espectro autista (TEA).

Los nifios y jévenes que presentan una discapacidad
intelectual tienen un elevado riesgo de presentar ade-
mas otras discapacidades. Se observa que las discapa-
cidades intelectuales tienen mayor asociacion con dis-
capacidades sensoriales y/o discapacidad fisica, pero
también se ha comprobado que los individuos diagnos-
ticados de TEA asocian, independientemente, discapa-
cidad intelectual.

La combinacion de discapacidad intelectual y/o TEA
con una hipoacusia altera mas la comunicacion de lo
esperado, lo que provoca una creciente complejidad
en las evaluaciones y en el tratamiento de estos casos
(Kinnear et al., 2020).

En el caso de TEA, el riesgo de asociar una pérdida
auditiva es cinco veces superior, una alteracion visual
ocho veces superior y una discapacidad intelectual casi

50 veces superior, por lo que es importante concienciar
a los profesionales sobre el alto grado de comorbilidad
que presenta dicho trastorno y tener en cuenta los datos
de prevalencia precisos para planificar medidas de pre-
vencion e intervencion (Rydzewska et al., 2019)

Ademas existen otros trastornos cominmente asocia-
dos con el retraso cognitivo, como el retraso global del
desarrollo (GDD) y la parélisis cerebral (PC), que son
mas proclives a tener una pérdida de audicion, con una
prevalencia entre el 4 y el 39% en el caso de la PC,
agravando el retraso en el desarrollo del habla, el len-
guaje y la funcién cognitiva.

La pérdida auditiva no identificada en individuos con
DA+ debida a discapacidad intelectual (DI) puede empeo-
rar significativamente su calidad de vida (Herer, 2012),
por lo que resulta crucial identificar de manera precoz si
esta presente la hipoacusia para poder establecer una
atencién y tratamiento inmediatos. La valoracion de la ca-
pacidad auditiva de individuos con DI puede requerir mas
tiempo y mejor preparacién para poder utilizar técnicas
como los potenciales evocados auditivos. El impacto de
la pérdida auditiva en combinacion con la DI puede variar,
dependiendo del tipo y grado de la misma, asi como de la
edad en que se presenta (Carvill, 2001).

Muchos de los nifios con retraso cognitivo tienen an-
tecedente de prematuridad, oscilando entre el 26% vy el
83%. Dicha prematuridad es un factor de riesgo cono-
cido para TEA y PC, siendo por otro lado también un
factor de riesgo para la pérdida de audicion con una fre-
cuencia entre el 1% y el 19% (Trudeau et al., 2021; Wit
de et al., 2018).

La asociacion de sordera y discapacidad intelectual
también puede ser consecuencia de la infeccién con-
génita por citomegalovirus (CMV), que es una de las
mas frecuentes (hasta un caso por 200 recién nacidos)
(Blazquez-Gamero et al., 2020).

El CMV congénito con frecuencia combina discapaci-
dades asociadas con hipoacusia neurosensorial. En una
reciente revision, la prevalencia de la pérdida auditiva al
nacer fue superior al 33% entre los recién nacidos sinto-
maticos infectados y menos del 15% en las infecciones
asintomaticas. Esta diferencia en la prevalencia se man-
tuvo durante la infancia con méas del 40% de prevalen-
cia detectada para CMV sintomético y menos del 30%
para el asintomético. La hipoacusia de aparicion tardia
y progresiva parece ser caracteristica de esta infeccion
congénita. En cuanto a las discapacidades asociadas,
se ha informado una alta incidencia de retrasos en el de-
sarrollo (81%), microcefalia (93%), convulsiones (33%),
encefalopatia neonatal (10%) y anomalias oculares
(14%), lo que puede condicionar un peor pronéstico del
desarrollo general (Vos et al., 2021; Gowda et al., 2021).

Vi
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3. FACTORES DE RIESGO Y SIGNOS DE
ALERTA DEL NINO CON DA+

La deteccion precoz y el tratamiento temprano de la hi-
poacusia mediante los avances tecnoldgicos actualmente
disponibles han permitido mejorar el acceso al sonido a
los nifios con una hipoacusia y evitar el retraso en el de-
sarrollo del lenguaje oral. Existe, por tanto, una nueva tra-
yectoria de estos nifios que se han beneficiado de dichos
progresos que los clinicos han de conocer con el fin de
sospechar y detectar cuando el progreso en la adquisicién
y desarrollo del lenguaje no es el adecuado para intervenir
apropiadamente (Wiley et al., 2021).

Es importante tener en cuenta que no todos los nifios
responderan de igual forma a las estrategias terapéuti-
cas tradicionales para el desarrollo del lenguaje (Tabla 1).
Cuando se asume indebidamente que el retraso en el de-
sarrollo es debido exclusivamente a la hipoacusia, se esta
perdiendo la oportunidad de intervenir de forma temprana
y adecuada sobre las discapacidades asociadas y asi me-
jorar, a largo plazo, las habilidades comunicativas, entre
otros hitos del desarrollo.

De esta forma, en el campo de la atencion temprana y
de la intervencion educativa con los nifios con sordera, el
siguiente paso deberia consistir en concentrar esfuerzos
para minimizar la disparidad en el nivel de desarrollo del
lenguaje y la comunicacién de este numeroso grupo de
nifios.

El porcentaje de discapacidades
anadidas en nifios con sordera es elevado
(40% versus 14% en la poblacién oyente)
debido a que los factores de riesgo

para la hipoacusia se superponen con
factores de riesgo para muchas otras
discapacidades

3.1. Factores de riesgo para presentar discapacidades
asociadas

Entre las discapacidades que afectan al desarrollo se
puede identificar una serie de factores que indican un ma-
yor riesgo de sumar otra discapacidad a una hipoacusia.
Estos factores de riesgo pueden clasificarse en prenata-
les, perinatales y postnatales. Su reconocimiento ayuda
a alertar a las familias y vigilar que los nifios tengan cu-
biertas todas sus necesidades de forma temprana para
favorecer el méximo desarrollo de sus capacidades, tal
como se muestra en la (Tabla 2) (Wiley y Moeller, 2007).
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3.2. Signos de alerta de retraso en el desarrollo
de un nifio con hipoacusia

Aunque los factores de riesgo enumerados en la (Tabla 2)
pueden ayudar a la identificacion de los nifios con dife-
rentes necesidades de aprendizaje, no todos los nifios
han de tener necesariamente uno de esos factores de
riesgo identificable. Esto es importante recordarlo, parti-
cularmente en los casos en los gue existe una causa co-
nocida de la sordera que a priori no conlleva problemas
en el desarrollo.

En efecto, tener una causa identificada, por ejemplo,
genética, no protege al nifio de la influencia sobre su de-
sarrollo del resto de genes o de otras causas. De esta
forma, tanto clinicos, como logopedas, educadores y
profesores, han de estar atentos para detectar un apren-
dizaje atipico que determine que el nifio con hipoacusia
no progresa de forma apropiada:

Desarrollo motor

En general, los nifios con hipoacusia presentan un
desarrollo motor tipico (Liberman et al., 2005). En el
caso de gque no sea asi, los problemas vestibulares,
de visién o la presencia de una paralisis cerebral o
miopatias de diversa indole son las principales cau-
sas que habria que descartar.

Los signos de alerta para sospechar un retraso o
trastorno en el desarrollo motor incluyen: la observa-
cion de un pobre control de la postura del tronco y
la cabeza, el hecho de que no camine en torno a los
15 meses de edad, que sufra frecuentes caidas, que
no haya desarrollado la preferencia de la mano domi-
nante sobre los 2,5 afios de edad o que presente una
pauta de asir y soltar inmadura.

Trastorno visual

Los nifios diagnosticados de sordera tienen un mayor
riesgo de presentar trastornos visuales, como se ha
comentado, dado que ciertos sindromes o enferme-
dades que causan hipoacusia también tienen impacto
en la visién. En los nifios con sordera siempre hay
que descartar un trastorno visual, especialmente en
los casos diagnosticados con un sindrome (Usher,
CHARGE, Waardenburg, etc), con infecciones con-
génitas que causan retinopatia (CVM, retinopatia del
prematuro) o con dafio cerebral como el provocado
por la pardlisis cerebral infantil.

Son signos de alerta: la falta de fijacion de la mirada,
un seguimiento ocular pobre, movimiento ocular osci-
lante, ojos errantes, inclinacion cefélica, tropiezos con
objetos, mala vision nocturna y una aclimatacion difi-
cultosa al pasar de la oscuridad a la luz o viceversa.



Dificultades de aprendizaje

Aunque la sordera ha sido excluida de la conside-
racion como trastorno especifico del aprendizaje,
es frecuente que los nifios con una sordera puedan
presentar algunas dificultades en el aprendizaje o un
trastorno especifico.

Es dificil para los profesionales separar el impacto
que tiene la sordera o el propio trastorno especifico
del aprendizaje sobre el desempefio académico de
los nifios. Los profesionales con una buena compren-
sién de las diferencias entre ambas entidades pueden
planificar una intervencion adecuada.

Trastornos de la comunicacion

También es dificil determinar si existe un trastorno
especifico del lenguaje, que se extiende mas alla del
impacto anticipado de la sordera en el desarrollo del
mismo.

Es evidente que los trastornos especificos de la co-
municacion y el trastorno del espectro autista pueden
coexistir con la sordera en un nifio. Ademas, algunos
nifios parecen tener significativas dificultades del pro-
cesamiento del lenguaje que no estarian explicadas
solamente por su hipoacusia. Para esos nifios las ha-
bilidades receptivas del lenguaje estdn mucho mas re-
trasadas que lo que se podria esperar basandose en
su potencial cognitivo y en su capacidad de aprender.
Este patron es mas facil de reconocer en los casos
con hipoacusia leve 0 moderada, por lo que su pronta
identificacion permite contar con el soporte educativo
y la intervencion més adecuada.

Discapacidad intelectual

Las habilidades cognitivas pueden tener un impacto
en los progresos del nifio en todos los aspectos de
su desarrollo (Meinzen-Derr et al., 2010). Aunque la
capacidad intelectual no es el Unico factor que incide
en el desarrollo del lenguaje, estd muy correlacionado
con los resultados del mismo, por lo que disponer de
una evaluacion fiable de las capacidades cognitivas
(tipicamente determinadas por medidas cognitivas
no verbales) puede ayudar a contar con una mejor
estructura para identificar si un nifio esta logrando se-
guir el progreso que podria haberse anticipado en el
tiempo.

El algoritmo descrito en la (Figura 1) para el abordaje
diagnéstico y terapéutico de la sordera infantil con DA+
puede servir de guia a los profesionales para, conocien-
do las caracteristicas individuales y del aprendizaje del
nifo, actuar paso a paso con el fin de determinar las ne-
cesidades de intervencién adaptadas a cada caso.

4. DESARROLLO DEL LENGUAJE EN LA DA+

El desarrollo del lenguaje oral, receptivo y expresivo, en
nifios con sordera tratada con prétesis auditivas (audi-
fonos y/o implantes) viene determinado, entre otros fac-
tores, por la gravedad de la hipoacusia, el momento de
aparicion de la misma, la edad de la adaptacién protésica,
el desarrollo cognitivo y el modelo comunicativo utilizado
en la intervencion temprana.

Existen otras dos variables que se comportan de forma
diferente en los nifios con adaptacion audioprotésica y los
nifios implantados. De un lado, el nivel de educacion ma-
terna que, en todo caso, favorece el desarrollo del habla y
del lenguaje, especialmente en los nifios con adaptacion
audioprotésica. De otro, la presencia de una discapacidad
afladida a la sordera afecta negativamente a dicho desa-
rrollo, especialmente en el caso de los nifios DA+ implan-
tados (Cupples et al., 2018b).

Uno de los desafios que plantea
la asociacién de una discapacidad a
la hipoacusia es su deteccién precoz

Estudios previos han descrito, como uno de los factores
predictores mas fiables en el desarrollo del habla y del
lenguaje de los nifios, la presencia de una discapacidad
adicional, ademas de la pérdida auditiva. Al respecto, en
un estudio de Cupples, la mayoria de los nifios fueron
diagnosticados de trastorno del espectro autista, paralisis
cerebral y retraso global del desarrollo, discapacidades
que tienen un mayor impacto que otras sobre el desarrollo
del habla y del lenguaje (Cupples et al., 2018a).

Por ello, las discapacidades que se afiaden a la hipoa-
cusia con mayor frecuencia se han clasificado en dos gru-
pos en funcion de su impacto sobre el desarrollo del habla
y del lenguaje (Tabla 3). En un primer grupo se identifican
las discapacidades con mayor impacto (TEA, paralisis ce-
rebral, TEA asociada a paralisis cerebral, retraso global
del desarrollo que asocia otro sindrome y retraso global
del desarrollo aislado). En el segundo grupo se encuen-
tran los trastornos de la vision, alteraciones fonoarticulato-
rias y del habla, otros sindromes sin retraso del desarrollo
y diversos problemas médicos y de salud. En una inves-
tigacion, en nifios de 3 afios, se comprob6 que los nifios
con autismo, pardlisis cerebral y/o retraso en el desarrollo
alcanzan puntuaciones significativamente peores en el
desarrollo del lenguaje respecto a nifios con otras disca-
pacidades (como pueden ser las deficiencias visuales, las
alteraciones fonoarticulatorias, sindromes que no asocian
retraso en el desarrollo y enfermedades).
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Los nifios que presentan una discapacidad sumada a
una hipoacusia consiguen peores niveles de desarrollo
del lenguaje que los nifios sin ella, en concreto, se en-
cuentran de 1 a 2 desviaciones estandar (DS) por deba-
jo de los nifios normooyentes de la misma edad. Por el
contrario, la habilidad cognitiva no verbal se encuentra
aproximadamente a 0,3 DS de la media tipica (Ching
etal., 2013).

Los antecedentes bibliograficos sefialan la variabilidad
del desarrollo del lenguaje en los nifios implantados que
tienen una discapacidad asociada. Un factor que puede
explicar esta variabilidad es la distinta habilidad cognitiva
que puede tener cada nifio o grupo de nifios.

Muchos estudios sefialan que el mejor desarrollo del
lenguaje se relaciona con mejores niveles de desarrollo
cognitivo (Cupples et al., 2018a), aunque también pueden
encontrarse otros factores que lo explican: habilidades no
verbales, grado de hipoacusia menos profundo,uso del
lenguaje oral en la intervencion temprana, mayor nivel
educativo de la madre y la adaptacién precoz de los audi-
fonos o los implantes cocleares.

5. ADAPTACION DE LOS PROGRAMAS
DE ATENCION AL DEFICIT AUDITIVO
INFANTIL PARA LA INTERVENCION CON
NINOS CON DA+

La generalizacion de los programas de cribado neonatal
de la hipoacusia y la intervencion temprana han incre-
mentado significativamente la deteccién de los nifios que
presentan una sordera con discapacidad afiadida. Al mis-
mo tiempo que ha cambiado la demografia, también ha
aumentado la complejidad educacional y las necesidades
de servicios para esta poblaciéon. Los avances tecnoldgi-
cos han mejorado el acceso al sonido y el desarrollo del
lenguaje, mientras que se observan a su vez carencias
en la actualizacion de los conocimientos del personal que
presta sus servicios a este grupo de nifios tan diverso
(Jackson et al., 2015).

5.1. Diagnostico de una discapacidad afadida a
una sordera

El primer desafio al que ha de enfrentarse un programa de
cribado y tratamiento temprano de la hipoacusia infantil es
la deteccion o el reconocimiento de los nifios sordos que
presentan una discapacidad afiadida. La identificacion de
las discapacidades afiadidas tan pronto como sea posi-
ble es esencial para garantizar el acceso de estos nifios
a una intervencion apropiada, y asi alcanzar el maximo
desarrollo posible en cada caso. Dado que el cribado y la
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atencion temprana posibilitan que los retrasos en el desa-
rrollo del lenguaje de los nifios con un problema auditivo
sean cada vez menos frecuentes, el diagndstico de otras
discapacidades, como un TEA en un nifio con sordera,
puede parecer més sencillo que en el pasado.

Las recomendaciones de la Joint Committee on Infant
Hearing (JCIH) y la CODEPEH establecen que todos los
nifios con hipoacusia menores de 3 afios han de ser so-
metidos a una evaluacioén semestral de su desarrollo del
habla, del lenguaje y de sus habilidades cognitivas (Ame-
rican Academy of Pediatrics, 2007; NUfiez et al., 2015), lo
que permite la deteccién de aquellos casos en los que se
identifican retrasos o desviaciones respecto de los hitos a
alcanzar y de los resultados esperados.

5.2. Diagnostico de la hipoacusia en los trastornos
graves del desarrollo

La evaluacién audiométrica para descartar un déficit au-
ditivo en un nifio con una discapacidad puede represen-
tar un importante desafio. De hecho, muchos nifios son
sometidos a mdltiples intentos de audiometria conductual
sin éxito. La imposibilidad de determinar los umbrales
auditivos en este contexto hace que sea necesario, en
muchas ocasiones, recurrir a una sedacion para llevar a
cabo pruebas audioldgicas objetivas. Aungue siempre es
deseable minimizar la sedacion o anestesia, los intentos
repetidos e infructuosos para llevar a cabo una audiome-
tria conductual pueden causar retrasos diagnosticos, que
ocasionan mayor coste econémico y preocupacion en las
familias.

La comunicacion y el desarrollo del
lenguaje es susceptible de presentar un
mayor retraso en nifios con hipoacusia
que asocian una o mas discapacidades

Los pacientes con un retraso cognitivo, un trastorno del
espectro autista, un retraso global del desarrollo o una
pardlisis cerebral son los que tienen un mayor riesgo de
presentar una hipoacusia afiadida, incluso habiendo su-
perado las pruebas de cribado neonatal de la hipoacusia
(Trudeau et al., 2021). Por ello, han de ser seguidos de
forma mas estrecha con el fin de descartar la presencia
de una hipoacusia afiadida (Nufiez et al., 2015).

Dado el gran beneficio que se obtiene de la interven-
cion temprana de la hipoacusia afadida a un trastorno
cognitivo o del desarrollo, es imperativo evitar los retrasos
diagnosticos, que algunos estudios sefialan que pueden
llegar hasta los dos afios (entre 2 o 3 intentos fallidos de
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audiometria conductual de media antes de los potenciales
evocados auditivos) (Trudeau et al., 2021). Estas eviden-
cias apoyan la pronta indicacion de pruebas audioldgicas
objetivas para evitar retrasos en el diagnostico, recurrien-
do a la sedacion o a la anestesia general si es necesario.

Es importante recordar que algunas de las pruebas au-
diolégicas empleadas comunmente no confirman una fun-
cion auditiva central normal (Davis y Stiegler, 2005). Hay
cierta tendencia a informar que la audicién es la adecua-
da para garantizar el desarrollo del habla y del lenguaje
basandose en la normalidad de estas pruebas, sin em-
bargo, hay que tener presente que existen problemas del
procesamiento auditivo central que impiden el adecuado
desarrollo. Los nifios y adultos con TEA describen dificul-
tades en la escucha en ruido, en el mantenimiento de la
atencién ante el estimulo auditivo y en el uso de la informa-
cion auditiva en situaciones de estrés sensorial (Clopperty
Williams, 2005), lo que puede orientar hacia un trastorno
de procesamiento auditivo central.

5.3. Tratamiento audiolégico recomendado en
los casos de DA+

Una vez que se diagnostica una hipoacusia en un nifio
con DA+ y se indica la adaptacion audioprotésica, se
han de seleccionar y adaptar los audifonos mediante
un método prescriptivo que tenga en cuenta la acusti-
ca de los conductos auditivos y los umbrales. Si los
umbrales conductuales no son fiables, la programacion
de los audifonos ha de ajustarse basandose en los re-
sultados electrofisiolégicos de los potenciales evocados
de estado estable, para después corregir la adaptacién
conforme se va obteniendo informacién de los umbra-
les conductuales en valoraciones posteriores (American
Academy of Pediatrics, 2007).

La meta de toda adaptacion audioprotésica es dotar al
nifio del acceso a la informacion acustica del habla sin que
el audifono exceda los limites de amplificacién recomen-
dados. Los nifios con un TEA no son diferentes en cuanto
a esta meta, pero hay que tener en cuenta que algu-
nos nifilos con TEA experimentan una mayor percepcion
de la sonoridad y pueden mostrar un comportamiento
compatible con una exagerada respuesta a un estimulo
auditivo (Tharpe et al., 2006), por este motivo puede ser
necesario limitar los niveles de estimulacién protésica
con el fin de facilitar la aceptacion del nuevo dispositivo.
Otra caracteristica de estos nifios es la mala tolerancia
a la sensacion tactil del contacto con otras personas,
lo que puede dificultar las medidas RECD (real-ear to
coupler differences) o la toma de impresiones para los
moldes en la adaptacién audioprotésica, por lo que no
seria inusual recurrir a una sedacion del nifio para ese

cometido (Egelhoff et al., 2005). Como en cualquier adap-
tacién infantil, se ha de bloquear el acceso a las baterias
del audifono, asi como inhabilitar los botones de control
de volumen y programacion.

Con respecto a la implantacion coclear de los nifios
con TEA se han encontrado mejorias en la comunicacién
social, en la conducta, en la prestacion de atencién a lo
que les rodea, asi como un incremento de las vocaliza-
ciones, del contacto visual y de la reaccion ante la musica
(Donaldson et al., 2004). Comparando los nifios con TEA
y otros con distintas discapacidades afiadidas se ha ob-
servado que los primeros presentan un desarrollo limitado
de la percepcion auditiva. No obstante, la implantacién
coclear no esta contraindicada en los nifios con TEA,
siempre que se informe a los padres que el éxito de la
implantacion no se puede predecir y es importante que
se ajusten las expectativas. En estos casos, es deseable
contar con un equipo con experiencia, abierto a asesorar-
se con expertos en TEA (Beers et al., 2014).

Es fundamental detectar un aprendizaje
atipico que determine que un nifio

con hipoacusia no progrese de forma,
apropiada, ya que puede estar influyendo
otra causa distinta a la sordera que

no se ha identificado

La hiperacusia es un sintoma que se ha de conocer por
cuanto se observa con frecuencia en los nifios con TEA.
Consiste en un patron de reacciones conductuales exa-
geradas a los estimulos sensoriales auditivos. Aunque no
es universal su presencia, es tan frecuente encontrarlo en
estos casos que obliga a establecer un diagndstico dife-
rencial de TEA (Baranek et al., 2005).

Se han empleado test psicoacUsticos para medir la per-
cepcién de la intensidad acustica en los nifios con TEAy
se observa que presentan un rango dinamico estrecho y
una tolerancia reducida a la misma, lo que es coherente
con la hiperacusia observada en este grupo (Khalfa et al.,
2004). La prevalencia de este sintoma varia del 18% al
53% en los nifios con TEA, mientras que no se encuentra
en los nifios con un desarrollo tipico. La presencia de una
hiperacusia puede responder a ciertas caracteristicas del
sujeto como su edad mental, dado que se atentia al au-
mentar la misma. Por ello, se considera que es un déficit
general asociado a discapacidades del desarrollo y no es
especifica de los nifios con TEA (Baranek et al., 2007).

Los resultados de la implantacion coclear son muy di-
versos. Concretamente, la revision de varios estudios
relativos a los implantes cocleares en nifios con SW
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indica que desarrollan capacidades similares a los que se
implantan por una sordera neurosensorial tipica. Existen
varios estudios acerca de la mejoria, tanto en la capaci-
dad auditiva, como en la inteligibilidad del habla, tras el
implante coclear en nifios con SW (Cejas et al., 2015).
También los resultados en pacientes con CHARGE mos-
traron que la mayoria continuaban presentando pérdida
auditiva leve, aungue por otro lado se vio mejoria en la
percepcion paterna/materna de la respuesta auditiva. La
mayoria de los nifios utilizaban comunicacion gestual y
estaban escolarizados en clases de educacion especial
(Lanson et al., 2007).

5.4. Intervencion temprana en nifios con DA+

Otro de los desafios que ha de resolver un programa de
atencion al déficit auditivo infantil es la planificacion de los
servicios que han de ponerse a disposicion de cada nifio
con DA+. El enfoque del abordaje de estos casos debe
basarse en las necesidades individuales de los nifios, evi-
tando la categorizacién o etiquetado de su discapacidad.
Asi, desde la singularidad de cada caso, se podran po-
tenciar sus fortalezas y dar respuestas ajustadas a sus
necesidades individuales. Este planteamiento basado en
la persona permite a las familias jugar un importante papel
en el disefio de la atencién que se va a prestar a sus hijos.
Los nifios DA+, si no son detectados de forma temprana
y tratados de forma adecuada, corren el riesgo de desa-
provechar el periodo critico de aprendizaje y consolidar
una brecha en su desarrollo con respecto a los nifios sor-
dos sin discapacidad afiadida. (Jones y Jones, 2003).

La variabilidad del desarrollo del
lenguaje en los nifios implantados que
tienen DA+ puede explicarse por la
distinta habilidad cognitiva que puede
tener cada nifno o grupo de nifnos.

La atencion temprana requiere de equipos interdisci-
plinares para atender a los nifios con DA+, involucran-
do multiples proveedores de servicios que incorporen
maestros, logopedas, psic6logos, pedagogos y audidlo-
gos, pudiendo extenderse a otras profesiones como fi-
sioterapeutas, y se precisa del uso de productos y tecno-
logias de apoyo en funcion de las necesidades del nifio.

Aunque los profesionales de la atencién temprana
piensan gue la colaboracion con las familias y otros pro-
fesionales es un importante aspecto de su trabajo, la co-
laboracion interdisciplinar suele representar un desafio.
Una razon puede ser la deficiente preparacién para este

f

trabajo cooperativo, ya que la colaboracion es un campo
sutil y muy complejo que requiere basarse en instruccio-
nes explicitas para los profesionales.

Para prestar servicios a los nifios con necesidades
educativas especiales se ha usado un continuo de mo-
delos colaborativos: multidisciplinares, interdisciplinares
y transdisciplinares. EI modelo multidisciplinar involucra
a profesionales que trabajan con nifios de forma sepa-
rada. Los resultados de este modelo es que se ofrecen
servicios fragmentados e, incluso, actividades y reco-
mendaciones que entran en conflicto entre ellas (Ewing
y Jones, 2003). Si se usa el modelo interdisciplinar los
profesionales se comunican entre ellos y toman decisio-
nes por consenso, pero las valoraciones y la implemen-
tacion tienden a llevarse a cabo por separado. Este mo-
delo no permite a los profesionales coordinarse de forma
completa para sus actividades y puede ocasionar que un
nifio tenga que trabajar con multiples profesionales, lo
que puede ser dificil para los mas pequefios. El modelo
transdisciplinar incluye no solo la comunicacion entre los
profesionales y familias, sino que también transfiere las
habilidades de un miembro del equipo a otro (Cloninger,
2004).

La colaboracién transdisciplinar se conoce también
como modelo de terapia indirecta y se caracteriza por
una liberacion planificada de los roles, en la que se
comparten e intercambian los mismos, asi como las
responsabilidades entre los miembros del equipo. Este
modelo permite un menor nUmero de componentes en
el equipo prestando de forma directa los servicios, mien-
tras que otros miembros actdan como consultores. Esta
estrategia puede ser menos estresante para los nifios
pequefios.

En todo caso la programaciéon més efectiva para los
nifos con DA+ deberia ser altamente flexible e individua-
lizada, con unos servicios de intervencién temprana cen-
trados en el nifio y la familia. El abordaje transdisciplinar
permite, por su parte, prestar servicios coordinados y ba-
sados en las aportaciones de un equipo de profesionales
con experiencia y pericia diversas.

5.5. Atencidn y apoyo a las familias de nifios con DA+

Entre las actuaciones que determinan la efectividad del
tratamiento e intervencién con un nifio con discapacidad,
destaca la necesidad de ofrecer una atencién global v,
como se ha dicho, centrada en el nifio y su familia, evi-
tando respuestas parceladas, descontextualizadas y des-
coordinadas, dando confianza y seguridad a las familias,
reduciendo su desorientacion y peregrinar por diversos
especialistas y servicios, ademas del inicio de aquellos lo
mas tempranamente posible (NUfiez et al., 2019).



Asumir la noticia y la falta de informacion son a su vez
dos de las principales dificultades a las que tiene que ha-
cer frente la familia en los primeros momentos, tras co-
nocer el diagndstico. En el caso de nifios con DA+ esta
circunstancia toma mayor relieve si cabe al tratarse, en
numerosas ocasiones, de diagnosticos que se superpo-
nen o suceden en el tiempo, lo que genera en las familias
mayor estrés emocional que interfiere tanto la aceptacion
de la situacion, como en la toma de decisiones. Por ello,
las familias deben poder contar con equipos y estructuras
estables con profesionales especializados y cualificados
capaces de atender el caso en su individualidad y a partir
del andlisis de la situacién sociofamiliar particular.

El rol de los profesionales implicados en cada nivel es
fundamental, especialmente en el tratamiento de la primera
noticia y, en general, respecto a la transmision de toda la in-
formacion a las familias, de ahi que se subraye la importan-
cia de los programas de formacion dirigidos a la capacitacion
para que el trabajo en equipo sea eficaz (Nufiez et al., 2015).
Asimismo, se ha evidenciado que las necesidades de apoyo
a las familias van més alla de recibir informacién sobre cues-
tiones sanitarias o de tecnologia auditiva, trascendiendo a
lo emocional. Diferentes estudios han recogido informacion
acerca de las necesidades de las familias, algunas de las
cuales tenian que ver con la forma en que se les traslada la
informacion, la falta de coordinacion entre los profesionales
durante las diferentes etapas del programa de cribado, la
informacion parcial acerca del tratamiento y la dificultad para
la derivacién a los servicios apropiados y el desconocimiento
de los recursos disponibles (NUfiez et al., 2015).

Por ello, un equipo transdisciplinar, corresponsable y que
trabaje en colaboracion con la familia es esencial en todos
los niveles del abordaje del caso, maxime si se trata de
DA+. Dicho equipo debe aportar informacion de calidad,
completa, comprensible, objetiva y veraz, de forma que
ajuste las expectativas sobre el pronéstico. Debera abarcar
lo relativo al diagnostico médico, el tratamiento, el uso de

dispositivos de audicion, las distintas opciones de interven-
cion temprana y logopédica, ademas de la derivaciéon hacia
estructuras y recursos de apoyo para las familias. Los pro-
gramas de apoyo familiar han de integrarse como un ele-
mento de soporte y cooperacion dentro del equipo (NUfiez
et al., 2015; American Academy of Pediatrics, 2007).

La generalizacién de los programas
de cribado neonatal de la hipoacusia
ha incrementado significativamente
la, deteccién precoz de los nifios

que presentan una sordera DA+

El mensaje debe ser coherente y consistente entre los
diferentes profesionales implicados. Es importante tam-
bién secuenciar y agrupar las consultas proximas en el
tiempo, coordinando la asistencia y la aportacion de in-
formacion entre las mismas, respetando la normativa vi-
gente en relacion con la proteccion de datos personales.
La familia no debe ser responsable de la transmision de
informacion entre profesionales ni mediador de su coor-
dinacion, siendo recomendable controlar la cantidad de
informacion ofrecida, el momento y el entorno para la co-
municacion. Es necesaria también una coordinacion inte-
radministrativa e intersectorial, en lo relativo a los servicios
y prestaciones del nifio y su familia, con procedimientos
simplificados y coordinados para el acceso a todos ellos.
Deben establecerse circuitos de derivacién e itinerarios
de atencion tanto para el nifio como su familia, que estén
coordinados entre si y que aseguren la continuidad del
proceso (Nufiez et al., 2019).

La familia debe recibir informacion, ayuda y asesora-
miento, teniendo presente que su colaboracion e interven-
cion es indispensable e insustituible, puesto que de ella
depende en gran parte la efectividad y/o el mejor resulta-
do de los tratamientos.
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6. RECOMENDACIONES CODEPEH 2021

Aproximadamente el 40% de los nifios con sordera tiene afiadido un trastorno del desarrollo y/o un problema
meédico importante que, ademas de retrasar en muchos casos la edad del diagndéstico, pueden precisar la inter-
vencién de otros profesionales especializados.

La deteccion precoz de esta asociacion es vital, por lo que la evaluacién del desarrollo global cada 6 meses en
todo nifio con sordera es sumamente importante.

Del mismo modo, en los nifios con una discapacidad ya diagnosticada que no alcanzan los hitos del desarrollo
esperados, se debe descartar una sordera asociada.

La situacion de estos nifios se conoce en la literatura como “hipoacusia o sordera plus”, aunque es preferible el
término “sordera y discapacidad asociada (DA+)".

Identificar una DA+ permite una pronta y adecuada intervencién que se va a ver reflejada, entre otras areas, en
una mejora del lenguaje y de las habilidades comunicativas.

Es necesario realizar las pruebas audiolégicas pertinentes lo antes posible, incluso con sedacién en caso de ser
necesario.

La Atencién Temprana debe incluir equipos transdisciplinares para atender a los nifios con DA+, desde un enfo-
gue basado en las necesidades individuales del nifio y en colaboracion con la familia.
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7. TABLAS Y FIGURAS

TABLA 1. Incidencia discapacidades asociadas
(Gallaudet Research Institute, 2008)

TIPO DE DISCAPACIDAD POBLACION CON HIPOACUSIA POBLACION GENERAL
Sin discapacidad asociada 60% 86%
Discapacidad intelectual 8,3% 0,71%
Paralisis cerebral 4-39% 0,39%
Trastornos visuales 5,5% 0,13%
Déficit atencion hiperactividad 5,4% 5-10%
Trastorno especifico del aprendizaje 8% 5-10%
Trastorno espectro autista 7% 1%
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TABLA 2. Factores de riesgo para presentar discapacidades asociadas
(Wiley y Moeller, 2007)

TABLA 3. Discapacidades frecuentemente asociadas a sordera
(Cupples et al., 2018a)

TIPO DE DISCAPACIDAD

GRUPO A GRUPO B

Trastorno espectro autista L
P Trastornos de vision

Paralisis cerebral infantil Trastornos del habla

Retraso del desarrollo . .
Sindromes sin retraso en el desarrollo
Otros sindromes

Otras condiciones médicas
con retraso en el desarrollo

=



FIGURA 1. Abordaje diagndstico y terapéutico de la sordera infantil con DA+
(CODEPEH, 2021)
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Aural: 40 anos
al lado de las familias

de ninos con pérdida

auditiva,

n bebé diagnosticado de pérdida auditiva en los

primeros meses de su vida, si es tratado con

una buena adaptacion de audifonos y una co-
rrecta rehabilitacion del lenguaje mediante la logope-
dia, podra alcanzar un desarrollo del lenguaje lo més
parecido a la normalidad, sin dificultades para seguir
una escolarizacion con las mismas expectativas que
un nifio normoyente. Asi lo manifiesta el Dr. Javier
Hernandez Calvin, especialista en Otorrinolaringolo-
gia y responsable de la Unidad de ORL Pediatrica en
el Hospital Universitario Quirénsalud Madrid.

Es parte del esperanzador mensaje que Aural, una
red que acumula ya casi 40 afios de experiencia, quie-
re trasladar a los padres para concienciar sobre la im-
portancia de un tratamiento precoz de la sordera en la
infancia que combine una atencion audioprotésica de
calidad con una intervencién logopédica especializada.

Porque la atencién de un nifio con pérdida de audi-
cion va mucho més alli de la adaptacion de un audi-
fono, es un proceso de acompafiamiento a lo largo de
todo su desarrollo en el que debe haber una coordi-
nacion entre todos los profesionales implicados en su
diagnéstico, su tratamiento y su rehabilitacion.

Por ello, enlos centros pediatricos Aural se trabaja en
coordinacién con el médico otorrino y y con el logopeda
responsable de su estimulacién, para ir valorando los

logros obtenidos en el desarrollo del lenguaje gra-
cias a la implementacion de una buena tecnologia y
un adecuado seguimiento audiolégico.

Aural cuenta con audioprotesistas especializados
en la atencion audioldgica infantil, con instalaciones
y equipos especificos y con pruebas audioldgicas
adaptadas a la edad de cada nifio.

Desde el momento que acuden por primera vez a
un centro, se disefian programas de acompafiamien-
to al nifio y a la familia, asesorando y apoyando a los
padres en todas aquellas cuestiones que tienen que
ver con la audicién de sus hijos. Estos programas
incluyen financiaciéon sin intereses a cuatro afos,
visitas gratuitas a lo largo de todo el proceso de
desarrollo de los nifios y servicios post venta: pilas
gratis y seguros de rotura, y pérdida y robo. Y en los
Centros Pediatricos Integrales Aural, que cuentan
en sus equipos con logopedas, se incluyen también
junto con la adaptacion, sesiones de logopedia. Ade-
mas, en todos los centros se facilita la gestion de las
subvenciones que pueden recibir las familias para la
compra de los audifonos.

Con casi 40 afios al lado de las familias, los centros
pediatricos Aural tienen claro su objetivo: proporcio-
nar a los nifios con pérdidas auditivas una atencién
audioldgica y audioprotésica de méxima calidad que
les permita acceder a la informacion auditiva desde
las primeras edades. Haciéndolo asi sera posible
gue desarrollen su capacidad innata para adquirir el
lenguaje oral y llevar una vida como la de cualquier
otro nifo. [ill
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Nifia usuaria de audifonos recibiendo el habla de la profesora.

a pérdida auditiva moderada a moderada/seve-

ra en los primeros afios de vida afecta de forma

muy significativa al desarrollo del nifio y a su
capacidad de comunicacion.

Los protocolos de deteccion precoz de la hipoacusia
han aportado un avance sustancial en la rehabilitacion
de la pérdida auditiva neonatal, pero no todas las pér-
didas auditivas son congénitas o se detectan en las
pruebas realizadas en los primeros dias de vida.

Una de las autoras e investigadoras mas cono-
cidas en el campo de la hipoacusia infantil, la Dra.
Carol Flexer, dice: “Los oidos son simplemente una
puerta y un punto de acceso a nuestro cerebro”. Es

f

el cerebro el que oye y por eso el cerebro nece-
sita estimulacion para poder desarrollar toda su
capacidad.

Desde el nacimiento, el cerebro experimenta una
explosion sinptica que alcanza su méximo desarro-
llo a los dos afios de edad y empieza entonces un
brusco descenso de eliminacién de esas sinapsis
que se basa en la actividad y estimulacion cerebral.

El descenso o “poda” sindptica elimina de forma
selectiva las sinapsis basandose en su nivel de acti-
vidad anterior. La experiencia temprana del entorno
activa las conexiones neuronales que involucran el
area de la audicién. Dado que estas conexiones se



utilizan con frecuencia, es méas probable que sobre-
vivan en la fase de poda. Mientras que las conexio-
nes que no se utilizan, o no estan activadas por el
entorno, se eliminan.

La mayor plasticidad cerebral que podemos rela-
cionar con la capacidad de aprendizaje es maxima
a los 3 afios y las conexiones sindpticas se favo-
recen a través de la estimulacion generada por los
sentidos. Cuando se padece pérdida auditiva se
reduce la estimulacion auditiva y, por lo tanto, la ca-
pacidad de desarrollo tanto del lenguaje como de la
comprensién verbal y, lo que es mas dificilmente re-
parable, el desarrollo normal de la corteza auditiva.

Importancia del
aprendizaje incidental

Por eso es importante que a los nifios con pérdida
auditiva se les proporcionen sonidos a través de la
amplificacion que apoyen de manera optima el de-
sarrollo de su cerebro de forma normalizada, al igual
gue un nifio con audicién normal que tiene acceso
a todo lo que lo rodea. Todos los nifios, indepen-
dientemente de su capacidad auditiva, deben estar
expuestos a todo el entorno lo antes posible para
obtener la estimulacion necesaria para que la red
cerebral madure.
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Tanto si la deteccion del problema de audicion es
precoz, como si fuera un poco mas tardia, las hipoa-
cusias moderadas a severas se tratan utilizando audi-
fonos y los implantes cocleares son los indicados en
las hipoacusias profundas. En ambos casos pueden
apoyarse en las aulas con los sistemas de FM o los
microfonos remotos.

El aprendizaje incidental consiste en aprovechar las
situaciones cotidianas de la vida diaria para aprender
conceptos que no suelen formar parte de la educa-
cion formal o directa y que son necesarios para que
los nifios aprendan a conducirse socialmente.

Aprenden de las conversaciones de otros compa-
fieros en clase, de las conversaciones de los adultos,
de la television, de los estimulos en el recreo, en el
parque, etc. El sistema auditivo recibe informacion de
los 360° del espacio sonoro y el cerebro procesa toda
esa informacion.

Los beneficios del aprendizaje incidental son varios:

- Aprender las habilidades sociales que va a desa-
rrollar a lo largo de la vida y que son fundamenta-
les para sus relaciones con los demas.

- Sustituir o complementar la estructura rigida del
aprendizaje en el aula por un ambiente mas flexi-
ble y quiza divertido.

- Potenciar la curiosidad y espiritu de aventura y
exploracién.

- Adquisicion de conocimientos de forma incons-
ciente.

- Participar en el aprendizaje de forma mas diverti-
da al fomentar las actividades participativas.

- Posibilita la expansién y potenciacién del conoci-
miento a través de la reflexion y comprensién de
estas actividades.

Diagrama de relacion entre el acceso a todos los sonidos, la percepcion
de las emociones y el desarrollo de las habilidades sociales.

f

Como vemos, las ventajas se obtienen tanto de
actividades pasivas, como escuchar un programa
de television o las conversaciones de otros nifios o
adultos, como de otras mas activas, como participar
en los didlogos que se establecen en clase entre el
profesor y los alumnos gracias a las preguntas que
se realizan o las actividades de grupo.

El aprendizaje incidental es mucho mas efectivo
cuando el nifio participa en el proceso de forma acti-
va, pero que sea mas efectivo no resta importancia al
aprendizaje incidental que se realiza de forma pasiva.

5»Coémo afecta la hipoacusia
al aprendizaje incidental?

La pérdida auditiva influye sobre el aprendizaje inci-
dental porque, al no estar dirigido expresamente al
nifio, al no haber captado su atencién o no utilizar
apoyos a la comunicacién, la informaciéon sonora
no va a tener nivel suficiente para que le resulte
informativa o va a verse enmascarada por el ruido
ambiental.

La pérdida auditiva suele afectar en mayor medida
a las frecuencias altas que contienen mas informa-
cion del habla y ademés son més direc-
cionales. En la mayoria de las pérdidas
auditivas, el umbral de audicion para las
frecuencias bajas es mejor y, ademas,
estas frecuencias constituyen una parte
importante de las frecuencias contenidas
en las fuentes de ruido, por eso es mucho
méas complicado recibir informacion del
habla que no se produce en la parte fontal
del oyente cuando se padece hipoacusia.

El cddigo neural que genera la céclea
en estas condiciones es deficiente, no es
completo y tampoco lo es la estimulacion
de la corteza auditiva, es imprescindible la
rehabilitacion de la hipoacusia con el equi-
po més adecuado en funcion de la seve-
ridad de la misma: audifonos o implantes
cocleares.



En los casos de hipoacusias moderadas a severas
los audifonos deben adaptarse y empezar a utilizar-
se lo antes posible. Cuando hay duda sobre si la se-
veridad de la pérdida auditiva aconseja un implante
coclear o si se va a demorar la operacion para la
colocacion del implante, es aconsejable utilizar audi-
fonos durante ese periodo y, en los casos de hipoa-
cusia bilateral implantado unilateralmente, utilizar un
audifono en el oido contrario, lo que se conoce como
estimulacion bimodal.

Se han publicado estudios que relacionan las
habilidades linguisticas con la hipoacusia infantil
(Hoffman y col. 2015, Paatsch y col. 2014) y los ni-
fios hipoacusicos de 2,5 a 3,5 afios tienen peor len-
guaje y peores habilidades sociales como el com-
portamiento en clase y menor capacidad social y
emocional que sus compafieros normoyentes. Sin
embargo, nifios de la misma edad e hipoacusia que
han recibido la amplificaciéon a una edad temprana
muestran mejores habilidades sociales que los que
reciben la amplificaciéon mas tarde. Esto confirma
que el retraso en el lenguaje produce efectos nega-
tivos en cascada en el desarrollo de las habilidades
sociales.

Necesitan acceso a la escena sonora comple-
ta para apoyar el desarrollo cognitivo, el habla y el
lenguaje ademés del desarrollo de las habilidades
sociales a las que he hecho referencia. Insisto en
esta frase: “la escena sonora completa”, porque los
sistemas tradicionales de direccionalidad que utili-
zan tanto los audifonos como los implantes coclea-
res proporcionan mejor discriminacion del habla que
proviene de un area frente al usuario, pero a costa
de atenuar la sefial del resto de direcciones del es-
pacio, y no es asi como se configura de forma ade-
cuada la corteza cerebral.

Podemos pensar que los nifios mas pequefios vi-
ven en un ambiente acusticamente favorable, con un
bajo nivel de intensidad sonora, pero no es asi. Se
han registrado niveles sonoros en las guarderias y
escuelas infantiles de 90 dB y superiores (Crukley y
col. 2011). En esta situacion los sistemas automati-
cos seleccionarian la opcion direccional privando al
nifio de informacion crucial del entorno.

Por este motivo, la guia de buenas practicas en
las adaptaciones pediatricas recomienda, en estas
edades, la utilizacion de un sistema omnidireccional.

Y también lo podemos aplicar a los nifios un poco
mayores porque los nifios no siempre miran en la
direccion de la persona que les esta hablando y si
estan en clase en esta situacion podrian estar per-
diendo informacion del profesor.

Profesora utilizando productos de apoyo en el aula.

Hoy la tecnologia aplicada en los audifonos mas
avanzados permite mejorar la relacion sefial ruido
como la proporcionada por la direccionalidad y ade-
mas percibir tanto el habla como el resto de sonidos
del espacio como en los sistemas omnidireccionales
pero mejorando el contraste entre habla y ruido, esta
solucion si es adecuada para conseguir la estimula-
cién del cerebro al permitir la generacion de un codi-
go neural adecuado.

En el caso de nifios en edad escolar y que utilizan
sistemas de FM o micr6fonos remotos y que también
se benefician del aprendizaje incidental la solucion
es mantener activos los micréfonos de sus audifo-
nos, de esa forma reciben de forma prioritaria la voz
del profesor, pero también la sefial sonora del resto
del aula.

Para el desarrollo del cerebro, para la adquisicion
de habilidades sociales, del habla y el lenguaje, es
crucial tener acceso a todo el entorno sonoro porque
asf se aprovecha el aprendizaje incidental. [l
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El Disenio Universal para el Aprendizaje (DUA)
COIMO marco para la inclusion del alumnado con

discapacidad auditiva: Propuestas para la practica

El Disefio Universal para el Aprendizaje
(DUA) ofrece un enfoque pedagégico inspirado
en los principios arquitecténicos del disefio
universal, basados en la creacién de espacios,
productos y servicios concebidos para todas
las personas.

H Por Ainara Zubillaga del Rio.

Directora de Educacion y Formacion, Fundacion
Cotec para la Innovacion.

Profesora Asociada, Universidad Complutense
de Madrid.

| EFIAPAS

educativos actuales. Desde el alumnado (cada

vez mas heterogéneo, y que integra no solo dife-
rentes capacidades, sino un amplio abanico de realida-
des sociales, culturales y educativas), hasta la enorme
oferta de materiales, formatos, tecnologias, espacios,
etc. Un puzzle de capacidades, intereses, culturas,
identidades y recursos con un enorme potencial para
el enriquecimiento del proceso educativo, pero que, a
su vez, puede perpetuar barreras existentes, o incluso
generar otras nuevas. La cuestion entonces es, ¢es
posible disefiar un proceso educativo que elimine, o al
menos minimice, estas barreras, proporcionando una
experiencia de aprendizaje para todos?

I a diversidad es una constante en los contextos



De la, adaptacién al disefio para todos: del
alumno al curriculum

El Disefio Universal para el Aprendizaje (DUA), ofrece
un enfoque pedagdgico inspirado en los principios arqui-
tectonicos de disefio universal, que se basan en la crea-
cién de espacios, productos y servicios concebidos para
acomodarse a un amplio espectro de usuarios evitando
ajustes o adaptaciones posteriores. La anticipacion y
proactividad de su planteamiento, frente al concepto de
adaptacion que antes dominaba en la atencién educativa
a la diversidad es seguramente el mayor de sus rasgos
distintivos: no estamos ante el viejo enfoque de ajustar
un curriculum ya existente para permitir el acceso de
algunos estudiantes, sino de disefiar, desde un primer
momento, un marco curricular flexible que no suponga
barreras, minimizando la necesidad de adaptaciones
posteriores: “El DUA no es una cosa de educacion espe-
cial, ni algo de educacion en general. Ni siquiera es una
cosa de educacion. Es una forma de conectar a todos
los estudiantes con la experiencia de aprendizaje, y una
forma de ver el aprendizaje que es totalmente inclusiva y
promueve el éxito de todos los estudiantes, independien-
temente de su capacidad” (Marotta, 2018).

El foco no esta en el estudiante -es necesario que él
se adapte al proceso educativo-, sino en el curriculum,
en la medida en que esta disefiado e implementado sin
tener en cuenta la diversidad de capacidades, situa-
ciones escolares, intereses, etc. Es la brecha entre el
estudiante y sus caracteristicas, y lo que la escuela le
ofrece segun ellas -0 a pesar de ellas-, el escenario de
actuacion del DUA. El objetivo es identificar aquellas
barreras inherentes a las formas tradicionales de di-
sefiar y desarrollar el curriculum -formulacion de obje-
tivos, seleccion de contenidos, disefio de actividades,
eleccion de materiales didacticos, definicion del proce-
so de evaluacion, entre otras-, y que en su plantea-
miento inicial integran, de manera inherente, elemen-
tos excluyentes para algunos alumnos: “la clave es el
salto del enfoque adaptacion a la creacion de disefios
flexibles desde el principio, que ofrezcan opciones per-
sonalizables que permitan a los estudiantes situarse,
dentro del mismo contexto y proceso educativo, en el
lugar y momento que mejor se ajuste a su situacion,
capacidades y necesidades, temporales o permanen-
tes” (Zubillaga, 2021).

Bases cientificas del DUA: Principio y pautas
El DUA parte de la premisa de que las diferencias

individuales constituyen una de las mayores eviden-
cias de la actual investigacion educativa: “En practi-

camente todos los informes de investigacion sobre
instruccion o intervencion, las diferencias individuales
no solo son evidentes en los resultados, sino que son
prominentes. Sin embargo, estas diferencias indivi-
duales suelen tratarse como fuentes de varianza de
errores molestos, como distracciones de los “efectos
principales” més importantes. EI DUA, en cambio,
trata estas diferencias individuales como un foco de
atencion igualmente importante” (CAST, 2018).

Anticipacién y proactividad: disefiar,
desde un primer momento, un marco
curricular flexible que no suponga
barreras, minimizando la necesidad
de adaptaciones posteriores

Foto: FIAPAS.

Partiendo de esta premisa, el modelo DUA se sus-
tenta sobre la identificacién de las redes neuronales
vinculadas a los procesos de ensefianza y aprendiza-
je (Hall, Meyer y Rose, 2012; Rose y Meyer, 2002):

* las redes afectivas -el “porqué” del aprendizaje-,
que otorga significados emocionales que deter-
minan diferentes grados de implicacion con la
tarea, regulando el aprendizaje, el interés y la
motivacion;

* las redes de reconocimiento -el “qué” del apren-
dizaje-, centradas en la forma en que se presenta
la informacion al alumno, orientadas a captarla y
organizarla en patrones o categorias de conoci-
miento, para facilitar su comprension;

e y por ultimo, las redes estratégicas -el “coOmo”
del aprendizaje-, que se centra en las formas en
gue el alumno puede demostrar su dominio sobre
el objeto de aprendizaje, planificar y responder a
una tarea, y evaluar su desempefio. Integra todo
lo que se denomina funciones ejecutivas.
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A partir de esta base neurolégica, la propuesta de
actuacion que articula el DUA esté organizada en torno
atres grandes principios, cada uno de ellos asociado a
una de las redes neuronales:

» multiples formas de implicacién (implicar y mo-
tivar a los estudiantes): orienta el disefio de entor-
nos de aprendizaje que sean seguros, relevantes
y que favorezcan la motivacion y la resiliencia de
los estudiantes.

» multiples formas de representacion (presentar
la informacion): enfocado en como reconocemos,
damos sentido y utilizamos la informacién. En la
medida en que cada alumno percibe y compren-
de la informacion de manera diferente, es esencial
presentarla de multiples maneras y formatos.

» multiples formas de accion y expresion (permi-
tirles demostrar qué han aprendido): este principio
ofrece opciones y apoyos para que cada alumno
pueda aprender, crear y compartir de la manera
que mejor se ajuste a sus necesidades.

El alumnado con discapacidad auditiva

se enfrenta a multiples barreras en
los procesos de aprendizaje, algunas
de ellas derivadas del disenio y la
implementacién del curriculum

Cada uno de estos principios esta configurado por
pautas que, a su vez, se descomponen en puntos de ve-
rificacion que se concretan en propuestas didacticas ex-
traidas y validadas a partir del conocimiento, tanto cienti-
fico como docente (CAST, 2018; Alba Pastor, 2018).

A pesar de esta triple diferenciacion, “las tres redes
funcionan de manera simultdnea, y es precisamente
ese funcionamiento interrelacionado el que garantiza
el aprendizaje eficaz. Por ello, disefiar situaciones de
aprendizaje implica abordar acciones vinculadas con
las tres redes, y olvidar una de ellas tiene implicacio-
nes en dicho proceso” (Zubillaga, 2021).

DUA y discapacidad auditiva: Propuestas
practicas para el aula

Los alumnos con discapacidad auditiva se enfrentan
a multiples barreras en su acceso y participacion en
los procesos de aprendizaje. Algunas son visibles
-acceso a la informacion auditiva, seguimiento de las
clases, exceso de ruido de fondo, etc.-, pero otras son
invisibles y estan derivadas de cémo el curriculum es
disefiado e implementado.

f

Elaborar un curriculum desde los principio DUA es una
tarea ardua y sistematica, pero existen algunos aspec-
tos generales que ofrece, a partir de propuesta de Taylor
(2020), aplicaciones préacticas concretas del DUA en el
disefio de entornos de aprendizaje para alumnos con dis-
capacidad auditiva:

1. Flexibilizar su ubicacion en el aula: se ha de propor-
cionar diferentes opciones para el alumno se siente
en el lugar del aula que mejor se ajuste a sus nece-
sidades, en cada momento. El contacto visual resulta
imprescindible para ellos, y situaciones como seguir
una explicacion por ejemplo, requieren proximidad al
profesor para poder garantizar una buena lectura la-
bial. Sin embargo, en otras ocasiones puede ser nece-
sario otro tipo de espacio mas aislado. Cada actividad
o tarea, requiere necesidades de ubicacién diferentes.

2. Utilizar representaciones visuales: el apoyo vi-
sual es un elemento clave para facilitar el proceso
de aprendizaje del alumnado con discapacidad au-
ditiva: organizadores graficos, mapas conceptua-
les, infografias, o material audiovisual -siempre que
esté subtitulado-. La utilizacién de apoyos visuales
ademas, es un claro ejemplo de cémo el DUA incor-
pora elementos criticos para garantizar el acceso al
aprendizaje a algunos estudiantes, pero en cualquier
caso, siempre beneficiando a todos.

3. Favorecer las actividades en pequefios grupos:
el trabajo en pequefio grupo facilita la participacion
de los estudiantes con discapacidad auditiva, y al
igual que una ubicacion cercana al profesor favorece
su aprendizaje en algunas situaciones, ofrecer la po-
sibilidad de desplazarse a entornos mas tranquilos,
silenciosos y sin ruido de fondo posibilita una mejor
interaccion con sus compafieros en las dindmicas
de trabajo en equipo. La diversificacion de espacios,
més all& del aula incluso -pasillos, salas méas aisla-
das, rincones en la biblioteca o laboratorios, etc.-,
también constituye como un elemento del Disefio
Universal para el Aprendizaje.

4. Presentar el contenido de diferentes maneras,
ofreciendo apoyos y opciones para la repeticion:
la variedad de formatos (impresos, textuales, grafi-
cos, multimedia, etc.), favorece la capacidad de com-
prension de la informacién por parte de los alumnos
con discapacidad auditiva, y su autonomia. En este
sentido, los formatos digitales ofrecen grandes posi-
bilidades de transformacion -de un medio a otro-, de
repeticion y disponibilidad -el material esté siempre a



Foto: FIAPAS.

su alcance para volver a ser visualizado-, y de ajuste
a los ritmos individuales de aprendizaje. El uso de
entornos digitales para la participacién también posi-
bilita un escenario mas “neutro” y menos intimidante
para estos alumnos, otorgandoles tiempo y espacio
para intervenir de manera mas pausada, e incluso
andnima, reduciendo sus posibles miedos e insegu-
ridades para interaccionar.

5. Diversificar la manera de demostrar los aprendi-
zajes: se ha de posibilitar una amplia variedad de
formas para que los alumnos puedan mostrar qué
han aprendido. Es preciso diferenciar qué queremos
evaluar de como vamos a hacerlo, e identificar si los
medios que hemos establecido suponen una barrera
para los alumnos con discapacidad auditiva. Y los
medios mas tradicionales -el escrito y el oral-, ofre-
cen barreras importantes para ellos, impidiéndoles
mostrar lo que realmente saben y pueden hacer.

El DUA por tanto, ofrece un marco practico para la
inclusién del alumnado con discapacidad auditiva que
permita el acceso y participacion de los alumnos con
discapacidad auditiva, compartiendo de manera real
objetivos, actividades y evaluacion, a la vez que permi-
te al docente encajar a todos los estudiantes, evitando
ajustes o adaptaciones posteriores. ffll
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“La sordera de Angela,
nunca ha supuesto un problema
en sus relaciones sociales”

Sabemos que Angela tendra, dificultades
que superar por su sordera, pero tiene
la personalidad, confianza y apoyo para
conseguir todo 1o que se proponga.

Es una nifia inteligente, y carifiosa, con muchas cualidades
que le van a permitir alcanzar todas sus metas.

m Por Agueda Dominguez

Angela. Todos en la familia la esperabamos

con ilusion y alegria, sobre todo su padre Alon-
S0, su hermana mayor Adriana y sus abuelos y tios.
El parto fue muy bueno y en pocos dias estabamos
todos en casa muy felices.

Angela era un bebe precioso, carifioso y deman-
dante de la atencion de toda la familia. Poco a poco
fue creciendo e interactuaba cada vez més con to-
dos, era muy expresiva y despierta. Cuando cumplié
los seis meses, ya se sentaba y estaba pendiente
de todo; por ese motivo, comencé a observar que
no reaccionaba como su hermana mayor cuando
la llamaba por su nombre o cuando le cantabamos
canciones. Pero era muy pequefia y estas cosas nos
parecian que no tenian importancia, ya que ella se
comunicaba con nosotros y prestaba mucha aten-
cion; no obstante, comenzd a ser una duda constan-
te para mi. Por este motivo, la llevamos al pediatra
y le comentamos que no atendia a los sonidos cla-
ramente y nos dijeron no nos preocupasemos, que
era normal porque era muy pequefia. Los siguientes
meses seguimos preocupados observando que no
respondia a los ruidos, pero confidbamos en que se-
ria algo que con el tiempo se pasaria.

Un mes antes de que cumpliese un afiito, y viendo
gue seguia sin atender a su nombre, ni a los sonidos
que le haciamos, decidimos llevarla a un otorrino.
Asi comenz0 la historia de su sordera.

EI dia 3 de septiembre de 2013, nacié mi hija

“Implantarla tan pequena fue tan
importante que su desarrollo personal y
educativo no ha sufrido ningin retraso”



Tras varias pruebas, en pocos dias nos confirma-
ron que Angela era sorda. Fue una noticia durisi-
ma para todos, jamas lo esperamos y nos sentimos
muy abrumados, pues nos enteramos de que no se
le habian realizado las pruebas auditivas al nacer
en el hospital. Era verano y nos encontramos muy
perdidos, sin saber qué hacer, ni qué pasos dar.
Afortunadamente nos hablaron de la asociacion
ASPRODESORDOS - Huelva, de familias de nifios
sordos. Acudimos alli muy angustiados y nos apo-
yaron muchisimo. Gracias a ellos entendimos que
teniamos que ponernos a trabajar y ganar tiempo.
En muy poco tiempo tuvimos muchas citas, pruebas
y diagnésticos, muchos confusos pero, finalmente,
encontramos a los profesionales adecuados que nos
pusieron en el camino correcto. Habia que implantar
a Angela para que pudiese escuchar cuanto antes.

“Angela esta ahora en 3° de primaria,
tiene un nivel académico estupendo y,
sobre todo, muestra muchisimo interés

por aprender”

Fueron meses de espera en los que gracias a las lo-
gopedas de Angela de ASPRODESORDOS - Huelva,
comenzé a recibir estimulacion temprana, hasta que
finalmente, cuando acababa de cumplir 18 meses,
la operamos para ponerle su primer implante. La de-
cision de la operacion la tuvimos clara desde el prin-
cipio. Como padres, si existia una posibilidad de que
Angela pudiese escuchar y comunicarse con lengua
oral, teniamos que darle esa oportunidad y, aunque
nos diese miedo, sabiamos que era nuestra obliga-
cion. La operacion fue un éxito y Angela tuvo su im-
plante derecho en el mes de marzo de 2015. Al prin-
cipio, la reaccién de ella no fue la que esperabamos,
tardé un tiempo en mostrar avances en cuanto a
reaccionar a los sonidos, estdbamos muy impacien-
tes y nos costd tener paciencia, aprender a escuchar
es lento y ella era muy pequefia... Pasaron los me-
sSes y empezamos a ver sus reacciones: atendia a
su nombre, se giraba con los ruidos, imitaba algunas
palabras y asi, poco a poco, comenzé a hablar.

La sordera de Angela nunca ha supuesto un pro-
blema para ella en cuanto a sus relaciones sociales,
de bebé era divertida y jugaba con todos los nifios.
Implantarla tan pequefia fue tan importante que su
desarrollo personal y educativo no ha sufrido ningin
retraso, aungue por supuesto ha requerido un es-

“Tras el segundo implante, en pocos
meses los dos implantes estan al mismo
rendimiento y Angela esta encantada”

fuerzo por su parte y por la de la familia, porque su
aprendizaje no es igual que el de un nifio oyente y
ella requiere una atencion y dedicacion extra.

Primero en la guarderia y luego en el mismo co-
legio que su hermana, Angela siempre ha sido una
nifia alegre, comunicativa y carifiosa y ha contado
con el apoyo de todos, su familia, amigos, logopedas
y profesores, y con esfuerzo tiene un desarrollo nor-
mal académico y afectivo.

El afio pasado, tras pensarlo mucho, decidimos
gue era el momento de ponerle el segundo implante.
No nos planteamos porque la veiamos tan bien con
el primero que no lo veiamos necesario, pero nos
aconsejaron que su calidad de audicién podria me-
jorar y, sobre todo, pensamos que era una garantia
para ella, dos es mejor que uno. Se lo explicamos a
ellay lo entendi6 perfectamente, demostrd una ma-
durez que no esperabamos y su respuesta al segun-
do implante ha sido estupenda. En pocos meses los
dos implantes estan al mismo rendimiento y ella esta
encantada. Angela esta ahora en 3° de primaria,
tiene un nivel académico estupendo vy, sobre todo,
muestra muchisimo interés por aprender.

En su educacién y desarrollo ha tenido mucho que
ver el apoyo e informacion de la ASPRODESORDOS
- Huelva'y de FIAPAS, porque ellos nos han ayudado
en cada paso. Hemos aprendido a vivir con la sor-
dera de Angela con naturalidad en casa. Ella tiene
sus implantes sin los que no escucha nada, pero es
parte de su vida desde pequefia y no le supone has-
ta ahora ningin problema. Hace unas semanas en
la asociacion, leyendo un cartel, Angela le preguntd
a su padre: “;,Papa que es ‘sorda’?” El le contesto:
“Angela, las personas sordas son las que no escu-
chan, las que necesitan audifonos o implantes para
escuchar”. Y ella le dijo: "Entonces como yo, ¢ver-
dad?. Entonces, yo soy sorda”.

Sabemos que Angela tendra dificultades que su-
perar por su sordera, pero tiene la personalidad,
confianza y apoyo para conseguir todo lo que se
proponga. Es una nifia inteligente, y carifiosa, con
muchas cualidades que le van a permitir alcanzar
todas sus metas. [ill
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Se Crea el Consejo
Estatal de Participacion

de Infancia y Adolescencia.
Un joven del movimiento

asociativo FIAPAS, es elegido

miembro de este Consejo

Foto: FIAPAS.

Un joven con discapacidad auditiva perteneciente

a la Red de Participacion de Infancia y Adolescencia-
FIAPAS y al grupo local de participacion de la
asociacién de Hipoacusicos de Huesca, fue elegido
como miembro del Consejo Estatal de Participacion de
Infancia y Adolescencia, creado por

el Ministerio de Derechos Sociales y Agenda 2030.

El Consejo cuenta con 34 chicos y chicas de entre

8y 17 afos, representantes de consejos locales o
autonoémicos, incluyendo nifios y nifias de colectivos en
situacion de vulnerabilidad y aquellos que forman parte
de organizaciones que participan en el ambito estatal.
Este Consejo fue creado con el objetivo de “favorecer
la construccion de la ciudadania activa de las nifias,
nifios y adolescentes como parte de una sociedad
democrética a través de un foro de participacion en

el que expresen libremente sus ideas y propongan
medidas, defiendan el reconocimiento social de sus
derechos, formulen propuestas sobre cuestiones que
les afectan de &mbito estatal y se erija en portavoz e
interlocutor de las nifias, nifios y adolescentes ante las
instituciones publicas”.

Foto: PIXABAY.

FIAPA.S reclama

acabar con el perjuicio
causado al alumnado
con sordera en

la, convocatoria

de becas de educacion

Tras el grave perjuicio causado al alumnado con
sordera en la anterior convocatoria de becas y ayudas
al estudio correspondiente al actual curso académico,
FIAPAS ha participado en el trdmite de audiencia
publica del nuevo proyecto de Real Decreto que va

a regular la convocatoria destinada al proximo curso
2022-2023.

Desde FIAPAS se pone de relieve que las
necesidades educativas especiales derivadas de
discapacidad existen con independencia de que la
discapacidad que las origind haya sido calificada
administrativamente con un determinado grado.

Para seguridad juridica de los potenciales
beneficiarios de estas ayudas y becas, y evitar que

la orden regulatoria de la convocatoria en proximos
cursos sea contraria al espiritu y al objeto de la
propia convocatoria de becas, FIAPAS reclama al
Ministerio que no haya un filtro de acceso en funcion
de si se esta o no en posesion de dicho certificado
con un grado igual o superior al 33%, sino que la
valoracion se base en las necesidades educativas,
tal como se ha establecido para el resto de grupos de
beneficiarios de esta convocatoria.



Entra en vigor 1anormativa de accesibilidad
en espacios publicos y se publica la gula de referencia

en esta materia

La nueva Orden TMA/851/2021, por
la que se desarrolla el documento
técnico de condiciones basicas de
accesibilidad y no discriminacion
para el acceso y la utilizacion de los
espacios publicos urbanizados, del
Ministerio de Transportes, Movilidad
y Agenda Urbana, entré en vigor en
el mes de enero. Este nuevo texto
sustituye a la Orden VIV/561/2010,
de mismo titulo.

Foto: FIAPAS.

Para facilitar la comprension de
la Orden, el Ministerio presenta
como complemento una Guia de
Accesibilidad en los Espacios
Publicos Urbanizados, instrumento
mas agil para poder introducir en la
sociedad cualquier nuevo producto de
apoyo al espacio publico urbanizado.
Entre los aspectos vinculados con las
personas sordas, la Guia destaca:
Areas de descanso y areas con
presencia de espectadores. Se
recomienda valorar la instalacion de
bucles magnéticos en estos espacios.
Ascensores vinculados a un
itinerario peatonal accesible.
La cabina contara con un bucle
magnético convenientemente
sefializado.
Sefializacion visual y acustica. Se
recomienda difundir la informacion
sonora, mediante bucle magnético.

Mej OXr’asS para las personas
con discapacidad incorporadas en
el Real Decreto que regula el bono
alquiler joven y el plan estatal

de vivienda 2022-2025

En el marco de su accién de incidencia politica, FIAPAS
participo en el tramite de audiencia publica durante la
elaboracion del Real Decreto por el que se regula el Bono
Alquiler Joven y el Plan Estatal de Vivienda 2022-2025

y las aportaciones realizadas han sido incorporadas al

texto definitivo.

Entre otras propuestas, FIAPAS habia incidido en que, a
la hora de establecer los umbrales de renta para acceder
a los programas de ayudas, se tuviera en consideracion

Comunicacion Interactiva. Las
maquinas y elementos manipulables
que dispongan de medios
informaticos de interaccion con

el publico deberan contar con
conversion de texto a voz, subtitulado,
video-interpretacion, y otras
adaptaciones que permitan acceder a
la informacién, comunicarse y usarlos
por todas las personas.

Aplicaciones del simbolo de
accesibilidad para la movilidad. Es
necesario considerar también el
uso de otros simbolos especificos
segun el tipo de accesibilidad que
proporcionan los espacios publicos
urbanizados como simbolos de
discapacidad auditiva, como la
disponibilidad de bucle magnético o
disponibilidad de traduccion a lengua
de signos.

Foto: FREEPIK.

la presencia de un grado de discapacidad igual o
superior al 33% también en el caso de las personas con
discapacidad sensorial.

Ademas, insistié en la consideracion de la accesibilidad
como clave para permitir el uso de la vivienda y los

espacios comunes por parte de las personas mayores

natural posible.

y de las personas con discapacidad en condiciones de
seguridad y comodidad y de la forma mas autonomay
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Increiblemente sencillo. Sencillamente increible.

RONDO 3 le permite atender llamadas telefonicas, incluso cuando tiene las manos

ocupadas. Funciona con AudioLink, el dispositivo de conectividad todo en uno, que hace
que la transmisién de sonido sea increiblemente sencilla. Envia directamente el sonido
a sus oidos para que pueda ponerse al dia con sus amigos mientras contintia con su dia. medel.com/RONDO3
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Pantoja, 5 (Local)
28002 Madrid

[ )
o) I:l A PAS BOLETIN DE SUSCRIPCION Tel.: 91 576 51 49
Fax: 91 576 57 46
También disponible en: www.fiapas.es Servicio Telesor

fiapas @fiapas.es
CONFEDERACION ESPANOLA DE FAMILIAS DE PERSONAS SORDAS CIF: G-28738185

Deseo suscribirme a la revista FIAPAS
(8 numeros/afio al precio de 15 € para Espafia y Portugal; y 30 € para el extranjero).

DATOS DEL SUSCRIPTOR (ESCRIBIR CON LETRA CLARA)

ENTIDAD e
NOMBRE. .. . . APELLIDOS .
DOMICILIO: calle/plazalavda. ...
namero............ escalera......piso........ puerta....... PObIaCION ...
C.P. Provincia............... TeléfoN0..........oooooo
Pais (sélo extranjeros) ... E-mail
RELACION CON LAS PERSONAS SORDAS

[ ]Padre/madre [_]Profesional (especifiquese ProfesiON) ... ...
[ ] Profesor [ ] Asociacion (especifiquese tipo aSOCIACION) ... e
|:| Afectado |:| Entidad/OrganiSmO ...
L Ot0S e

FORMA DE PAGO
[ ] Domiciliacién bancaria (Solo para Espafia —por favor, sirvanse comunicar esta orden de pago a su banco-)

[] Transferencia al Banco de Sabadell Atlantico. Cédigo IBAN: ES57 0081 5077 7400 0101 6606
C/ Nunez de Balboa, 20. 28001 Madrid (Espafa)

L] Giro postal
] Cheque bancario (EXTRANJEROS: debe ser un cheque pagadero en un Banco Espafiol a nuestro favor).

AUTORIZACION DE PAGO POR BANCO

Ruego acepten con cargo a mi cta.cte. los recibos que presenta al cobro FIAPAS, en concepto de mi suscripcion a la
revista FIAPAS mientras no reciban orden en contra.

Firma de la persona autorizada o de la entidad (COn Sello): ...

Datos del titular
EN T D A DD .o
NOMBRE ... oo APELLIDOS ..o,

Datos del Banco

Nombre del BanCo/Caja .........ccoooiiiiiiiioiiii et Teléfono ..o

Domicilio del Banco: calle/plaza/avda. ... N® .

Poblacion................coo CP.o Provincia ...
Codigo | | [ | | | [ | | | [ | | | [ | | | [ | | | [ | |
- | | | | | |

En cumplimiento de lo previsto en la Reglamento 679/2016 General de Proteccion de datos le informamos que los datos proporcionados pasaran a formar parte
de los tratamientos titularidad de CONFEDERACION ESPANOLA DE FAMILIAS DE PERSONAS SORDAS, provista de NIF G28738185 y con domicilio en
Pantoja, 5 — Local, 28002, Madrid, contacto DPO: protecciondedatos@fiapas.es y seran tratados con la finalidad de gestionar su inscripcion a nuestra revista, asi
como remitirle informacion que pueda ser de su interés.

Podra ejercer los derechos de acceso, rectificacidn, supresion, oposicion, portabilidad y limitacién del tratamiento mediante escrito dirigido a CONFEDERACION
ESPANOLA DE FAMILIAS DE PERSONAS SORDAS en C/ PANTOJA 5, LOCAL, 28002, MADRID o mediante el envio de un correo electronico a
protecciondedatos@fiapas.es adjuntando en cualquier caso copia del DNI o documento equivalente. Puede consultar informacion adicional y detallada de nuestra
politica de privacidad en www.fiapas.es

No deseo recibir informacion sobre las actividades y productos desarrollados
por la organizacion
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Y AVIGOS DE LOS SORDOS) AT 15008 LA CORUNA 01003 VITORIA-GASTER (ALAVA)
R RSDECHLAOIA B0t ' FEHISOTRISIBS R
TELFAX: 97422 7783 SEMISOTANO - 13004 CIUDAD REAL COMUNDAD VALENCIANA LARIOIA CEUTA
T 926220095 D@ HELIXCV, FEDERACION DE ASOCIACIONES (COMUNIDAD AUTONOMA DE) (CIUDAD AUTONOMA DE)
®m .4 A SAN FRANCISCO DE SALES POR LA INTEGRACION DEL SORDO N
DE H[POACUSICOS-HUESCA Om A ASPAS-CUENCA LA COMUNIDAD VALENCIANA) ADARI Om A S ACEPAS-CEUTA
RAMON J. SENDER, 9, POSTERIOR FERMIN CABALLERO, 6, 1B DOCTOR GIL Y MORTE, 20, B DERECHA PASEQ PRIOR, 13. BAIO A MIRAMAR BAJO, 5, LOCAL 2
22005 HUESCA 16004 CUENCA 46007 VALENCIA 26004 LOGRONO 51002 CEUTA
TEL-FAX: 9742277 83 TEL: 608393099 TEL 96391 9463 TEL: 618953 218 TEL-FAX: 956 50 50 55

® Servicios de la Red de Atencion y Apoyo a Familias - FIAPAS
m Servicios de la Red de Intervencion Logopédica - FIAPAS
4 Servicios de la Red de Insercion Laboral - FIAPAS

+ Servicios de Videoteca Subtitulada — FIAPAS de la Red
de Promocion de la Accesibilidad - FIAPAS
@ Servicios de Apoyo a la Accesibilidad - FIAPAS de la Red

de Promocion de la Accesibilidad - FIAPAS

El Centro de Recursos de Apoyo y Formacion de FIAPAS, en Madrid (C/ Pantoja, 5, Local. - C.P. 28002 - Tel.: 91 576 51 49. Mail: fiapas@fiapas.es), dispone de Servicio de
Informacién y Orientacion, & Servicio de Videoteca Subtitulada, @ Servicio de Apoyo a la Accesibilidad, y ofrece la informacion, orientacion y derivacion que cada caso requiera,
a través de los Servicios Centrales de @ la Red de Atencion y Apoyo a Familias, m 1a Red de Intervencion Logopédicay a la Red de Insercion Laboral.

(El listado facilitado presenta los datos relativos a las Federaciones y Asociaciones confederadas en FIAPAS, con fecha de 30 de diciembre de 2021. Para acceder al listado de
Federaciones y Asociaciones, asi como sus distintas sedes, en su Gltima actualizacion, asi como a las direcciones de correo electronico y webs, consultar www.fiapas.es).
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NUESTROS PROGRAMAS Y ACTIVIDADES SE REALIZAN
GRACIAS A LA FINANCIACION Y LA COLABORACION DE:

Ministerio de Derechos Sociales y Agenda 2030

Secretaria de Estado de Derechos Sociales.

Ministerio de Educacién y Formacion Profesional

Secretaria de Estado de Educacion.

Ministerio de Cultura y Deporte

Real Patronato Sobre Discapacidad

Fundacion ONCE
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Servicio de Préstamo - FIAPAS

bucles magneéticos
de uso individual

El bucle magnético es un producto de apoyo a la
audicidny parala comunicacion oral que posibilita
la comunicacién directa con las personas con
sordera usuarias de protesis auditivas (audifonos
e implantes), reduciendo el ruido ambiente y
acercado el sonido y la voz.

La solicitud puede realizarla directamente la
persona sorda interesada o el organismo o
institucion implicado.

Préstamo disponible hasta un maximo de 10 dias
naturales, para dar respuesta a necesidades
individuales (consultas médicas, asistencia a un
juicio, fradmites administrativos, financieros, etc.).

Sujeto a disponibiidad de equipamiento vy
asistencia técnica.

915 765 149
sacfiapas@fiapas.es

Conforme a la legislacion vigente,
las personas sordas tienen derecho a disponer
de bucle magnetico en los espacios publicos

Mas informacidn en http://bit.ly/FIAPAS_CONOCE-T
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AuralKids®

Elige el mejor plan de audicidon para tu hijo
con todos los servicios incluidos

al mes

*Incluye la adaptacion de un audifono dentro de nuestro programa Aural Service Kids y
descontando el importe de la ayuda ortoprotésica.

Ven a visitarnos y pregunta por nuestro programa Aural Service Kids.

® Financiacion sin intereses a 4 afnos ® Atencion Aural

e 4 afos de garantia e Revisiones gratuitas

e 4 anos de pilas gratis e Sesiones de logopedia junto con

« Moldes gratis la adaptacion en nuestros Centros
* Seguro de rotura y robo Pediatricos Integrales

Pide una cita en:

500 25 30 75 W Aural

CENTROS AUDITIVOS





