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Actualmente el cribado auditivo neonatal se lleva a cabo de forma rutinaria en mu-
chos de los sistemas de salud autonémicos en Esparia. A pesar de la importante ex-
pansion del cribado de la hipoacusia desde 2000, su viabilidad y los beneficios de
la identificacion e intervencion tempranas, ain existen importantes retos. En este
articulo, la Comision para la Deteccion Precoz de Hipoacusias (CODEPEH) ac-
tualiza las recomendaciones que se consideran importantes para el futuro desarro-

llo de los sistemas de deteccion e intervencion precoz en los siguientes puntos:

1. Protocolos de cribado: Se recomienda seguir distintos protocolos para los nifios
ingresados en cuidados intensivos neonatales y los procedentes de maternidad.

2. Evaluacion audiologica: Se precisa contar con profesionales con experiencia en
evaluacion de recién nacidos y nifios pequerios para completar tanto el diagnos-
tico como para la seleccion y adaptacion de audioprotests.

3. Evaluacion médica: Los factores de riesgo para la hipoacusia neonatal y ad-
quirida se recogen en una inica lista en lugar de estar agrupados por el momento
de su aparicion. Un protocolo diagnostico paso a paso es mds eficiente y coste
efectivo que efectuar todas las pruebas simultaneamente.

4. Intervencion temprana y seguimiento: Todos los profesionales que atienden a
nifios con hipoacusia deberian contar con un entrenamiento especializado y ex-
periencia en intervencion sobre la audicion, el habla y el lenguaje. Debe reali-
zarse un control periodico del desarrollo, de las habilidades auditivas, si existen
sospechas paternas y del estado del oido medio.

5. Control de calidad: La gestion de la informacion, como parte integral del siste-

ma es importante para monitorizar y mejorar la calidad del servicio.
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INTRODUCCION

En los ultimos anos el desarrollo de los Progra-
mas de Deteccion Precoz de Hipoacusias ha sido
importante en Espaia, lo que permite mirar con
optimismo el horizonte del 2010, cuando es pre-
visible que todas las Comunidades Auténomas
tengan puesto en marcha el suyo y se cumple
una década desde que la Comisién para la De-
teccion Precoz de la Hipoacusia (CODEPEH) pre-
sentara, en el aino 2000, ante el Consejo Nacio-
nal de Salud (Ministerio de Sanidad y Consumo
y Comunidades Auténomas), su primera pro-
puesta de protocolo para la deteccion y el diag-
nostico precoz de las sorderas infantiles.

La Comision para la Deteccion Precoz de la
Hipoacusia, se constituyé en 1995 ' (CODEPEH
1999) con objeto de promover la deteccién
neonatal de la hipoacusia en Espaia. Con este
fin, y tras diversas iniciativas puestas en marcha
desde su constitucion, se logré, en abril de 2003,
la aprobacion por parte del Ministerio de Sani-
dady Consumo, junto con las Comunidades Au-
tonomas, del consenso sobre los contenidos ba-
sicos y minimos para el establecimiento de
Programas de Deteccion Precoz de la Sordera a
nivel nacional. Y, en noviembre de este mismo
afno, se aprobd, en el contexto del Consejo
Interterritorial de Salud, el Registro Minimo de
Datos que recoge los indicadores de cobertura,
proceso y resultado de los Programas de
Deteccién Precoz de la Sordera.

La CODEPEH considera que en la actualidad el
objetivo del cribado antes del mes, diagnéstico
a los tres meses y tratamiento a los seis meses, se
esta cumpliendo con mayor o menor fortuna de-
pendiendo de las CCAA (Comunidades Auténo-
mas) pero, en general, con unas tasas mas altas
que las alcanzadas hace sélo dos o tres afios. Es
de destacar que incluso las Comunidades que
han instaurado su programa mas tarde estan
progresando a pasos agigantados para conse-
guir resultados similares a aquellas otras que vie-
nen trabajando desde hace varios afos ** (Datos
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recogidos en el aflo 2006 en una encuesta di-
rigida a las Consejerias de Sanidad de las
CCAAy Ciudades Auténomas, Ceuta y Melilla
sobre el porcentaje de recién nacidos que son
sometidos al cribado, presentado en la VI Reu-
nion Nacional de la CODEPEH A Corufia Abril
2009).

La experiencia de los programas consolidados
demuestra que la deteccion precoz de la hipo-
acusia es posible y que una atencién temprana,
con intervencion logopédica y audioproétesica,
posibilita que los nifios con problemas auditi-
vos accedan al lenguaje oral en las primeras
edades y, en consecuencia, al desarrollo de los
aprendizajes posteriores que de él dependen
(lectura, razonamiento y comprensién) permi-
tiéndoles mayores posibilidades de integracién
familiar, educativa y laboral * en una sociedad
eminentemente oralista ~°. Gracias a su pron-
ta identificacion, la educacién de estos nifnos
y nifias les permite un nivel de integracién, im-
pensable hace unos anos " Los programas es-
pafioles con muestras superiores a 30.000
niflos y con varios afos de antigiedad, estan
confirmando con sus datos las diferencias sig-
nificativas existentes entre aquellos nifios que
reciben una atenciéon temprana y aquellos
casos en los que dicha atencion se retrasa por
culpa de una identificacion tardia, en un con-
texto en el que no existe un cribado neonatal
universal * """

La CODEPEH ademas de felicitarse por el im-
portante esfuerzo que las Administraciones
Sanitarias estan realizando para extender los
Programas a todos los hospitales, y por el en-
tusiasmo y esfuerzo con el que los distintos
profesionales los estan desarrollando, cree
que ha llegado el momento de realizar unas
nuevas recomendaciones con el objeto de me-
jorar la calidad de los programas establecidos
y de unificar criterios y establecer normas que
permitan la maxima uniformidad en la valo-
racion de los objetivos y resultados.



Es deseable que con estas nuevas recomen-
daciones se favorezca la evolucién hacia pro-
gramas uniformes, que dentro de la diversidad,
permitan los meta-analisis y la comparacién
entre ellos como métodos para conocer su
grado de eficacia y eficiencia y corregir las des-
viaciones de sus objetivos finales.

Por todo ello, la CODEPEH plantea a las Ad-
ministraciones, a los profesionales, tanto sani-
tarios como no sanitarios, y a las familias las
siguientes recomendaciones.

1. RECOMENDACIONES EN CUANTO
AL CRIBADO

Dos son las pruebas aceptadas internacional-
mente para la realizacién del cribado auditivo:
las otoemisiones evocadas transitorias (OEAT) y
los potenciales evocados auditivos automaticos
(PEATCa). Ambas han demostrado una alta sen-
sibilidad en la deteccion precoz de hipoacusias
y en absoluto son excluyentes, sino comple-
mentarias. Teniendo en cuenta que el objetivo
del cribado es descubrir cualquier tipo de hi-
poacusia, el uso de ambas pruebas evitara la
aparicion de falsos negativos. Sin embargo,
aunque la aplicacion secuencial de las dos prue-
bas consume poco tiempo, su uso conjunto
debe limitarse a aquellos casos concretos en los
que se presenten factores de riesgo de
hipoacusia retrococlear, o que se sospeche la
existencia de una neuropatia auditiva. Los
demds neonatos pueden ser analizados con
cualquiera de ambas técnicas e

Por tanto, a los recién nacidos sin anteceden-
tes de riesgo de hipoacusia retrococlear la fase
de cribado auditivo puede ser realizada tanto
por los PEATCa como por las OEAT. En el caso
de no superar el cribado con los PEATCa, no
sera necesaria una segunda prueba y pueden
ser derivados a la confirmacién diagnéstica. Sin
embargo, si se usan las OEAT, especialmente si
se realizan antes de las 72 horas de edad del

nifno, han de repetirse al menos una vez antes
de derivarlos a la fase diagnostica.

En los programas de cribado basados en
OEAT, los nifios que presenten factores de ries-
go de hipoacusia retrococlear, han de ser so-
metidos a una prueba complementaria me-
diante PEATCa o PEATC (Potenciales Evocados
Auditivos de Tronco Cerebral) diagnosticos,
aunque hayan superado las otoemisiones, con
el fin de evitar los falsos negativos asociados a
la existencia de una neuropatia auditiva. Por la
misma razén, en los neonatos cribados me-
diante PEATCa se debe aplicar conjuntamente
las OEAT en los casos que no hayan superado la
primera prueba, con el fin de documentar la
existencia de una posible neuropatia auditiva.

Es importante el sequimiento permanente de
los nifos aunque hayan superado las pruebas
de cribado en la etapa neonatal. Es necesario
este seguimiento dentro del “Programa del
Niflo Sano” en los Centros de Salud, aseguran-
dose cada seis meses y, al menos, hasta los tres
anos de edad, que el desarrollo comunicativo y
del lenguaje del nifio es el adecuado. En aque-
llos que presenten factores de riesgo asociados
a la hipoacusia el momento y nimero de ree-
valuaciones audioldgicas deberd adaptarse e
individualizarse dependiendo del factor iden-
tificado™" .

Con la escolarizacién se presenta una nueva
oportunidad para evaluar la capacidad comu-
nicativa del nifio dentro del Programa de
Salud Escolar, garantizando con ello que no
quedaran sin detectar ni tratar trastornos au-
diolégicos congénitos de apariciéon tardia o
adquirida e

Estos controles auditivos, que pueden ser
realizados con pruebas objetivas o subjetivas
adaptadas a la edad, deben extenderse a toda
la etapa pediatrica. Ante la menor sospecha de
hipoacusia deberan ser derivados a Unidades
Diagnésticas con experiencia en el diagnéstico
de hipoacusia infantil.
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Puntos de actualizacion
en cuanto al cribado:

1. Se recomiendan protocolos separados para
los nifios procedentes de la Unidad de Cui-
dados Intensivos Neonatales (UCIN, Nivel 2-
3) y los procedentes de la maternidad. Los lac-
tantes con estancias en UCIN superiores a
5 dias deben ser explorados con PEATC obli-
gatoriamente para evitar el fallo diagnéstico
de las pérdidas auditivas neurales. Los lac-
tantes de UCIN que no pasan el test de PE-
ATCa deben ser citados directamente al ORL
para revaloracién incluyendo PEATC y OEAT,
si estas no se han realizado en la fase de cri-
bado.

2. Los lactantes en los que se necesite segunda
prueba (recribado) deben ser evaluados de
forma bilateral aunque en la prueba inicial
solo fallara un oido.

3. Los nifios que reingresan durante el primer
mes de vida cuando se asocien a factores de
riesgo auditivo (por ejemplo: hiperbilirrubi-
nemia con exanguinotransfusién, sepsis) ne-
cesitan repetir el cribado auditivo antes de su
alta.

4. Los nifios con factores de riesgo deben ser
seguidos de forma individualizada segun la
probabilidad de pérdida auditiva de apari-
cion tardia. Aunque pasen el test neonatal,
deben ser reevaluados al menos una vez
antes de 24-30 meses. En nifios con riesgo
alto de forma mas precoz y mas frecuente.
Dentro de este grupo, aquellos nifios que
presenten sospecha de lesién retrococlear
deberan ser evaluados con PEATC, como los
nifnos de UCIN, independientemente del re-
sultado de las OEAT.
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5. Todos los nifios deben ser reevaluados de
forma sistematica en los controles de salud
establecidos por el "Programa del Nifio
Sano", haciendo hincapié en el desarrollo del
lenguaje oral (comprension y expresion), el
estado del oido medio, y su desarrollo global,
ademas de tener en consideracion las sospe-
chas de familia, profesorado y/o cuidadores.

2. RECOMENDACIONES EN CUANTO
AL DIAGNOSTICO

La confirmacion diagnoéstica de los niflos que
no hayan superado el cribado neonatal ha de
ser efectuada en el tercer mes de edad para
permitir un diagnoéstico audiolégico temprano.

Este diagndstico debe basarse en un conjun-
to de pruebas, que debe incluir siempre PEATC,
timpanometria, reflejo estapedial (usando
1000 Hz como sonido portador) y OEAT, repe-
tidas al menos dos veces con una diferencia de
una a cuatro semanas.

El primer contacto se puede aprovechar para
dar a los padres consejos para que realicen en
su casa pruebas de condicionamiento del nifio
ante estimulos sonoros, asi como ejercicios que
faciliten la audiometria por reforzamiento vi-
sual, que debe ser factible alrededor del sexto
mes de vida. A esa edad el nifio suele estar tam-
bién en condiciones para responder al Test de
Ling y al Test del "nombre".

El diagnéstico audiolégico no debe demorar-
se mas alla del cuarto a quinto mes, con el fin
de permitir el inicio de la Atencién Temprana
que siempre debe contemplar la intervencion
logopédica y la adaptacion audioprotésica
antes de los 6 meses, necesaria en cada caso.

El diagnostico etioldgico es necesario llevarlo
a cabo simultaneamente con la valoracion au-
dioldgica, sin que se demore nunca la estimula-
cion temprana del nifio por no haber comple-
tado aun el mismo. Es importante contar con un
equipo multidisciplinar (otorrinolaringélogo,



Vi

pediatra, neuropediatra, genetista) y realizar las
pruebas analiticas, de imagen, genéticas y las
que se estimen oportunas en funcion de cada
caso. Todo nifio y nifia con el diagndéstico con-
firmado de hipoacusia debe de pasar por lo
menos un examen oftalmolégico. Debemos va-
lorar si padece una hipoacusia aislada, si ésta se
encuentra integrada en un sindrome, o si se
trata de un trastorno asociado a otras enfer-
medades o déficits neurolégicos o neuropsico-
l6gicos ",

Hasta la fecha no se ha llegado a un consenso
que permita elaborar un protocolo diagnéstico
para seguir una vez confirmada la presencia de
una hipoacusia en un neonato identificado por
el programa de cribado ”,

La etiologia de una hipoacusia neurosensorial
congénita puede muchas veces ser descubierta
por la anamnesis al identificar causas adquiridas
ambientales en un 35% de los casos, tales como
infecciones intrauterinas, medicaciones ototo-
xicas, trastornos metabolicos, drogadiccion, pre-
maturidad, hipoxia o anoxia perinatal y exposi-
Cion a teratogenos "% la exploracion fisica y
neuroloégica puede afadir informacién acerca
de malformacionesy sindromes asociados “.Sin
embargo, la hipoacusia neurosensorial heredi-
taria no sindrémica es dificil de diagnosticar so-
lamente mediante la historia y la exploracién
clinica, ha de completarse mediante pruebas
diagnosticas que aun no han sido protocoliza-
das. Las pruebas a realizar segun la historia cli-
nica (personal y familiar) y las exploraciones
fisica-neuroldgica y audioldgica, son los test ge-
néticos 26, la radiologia 27, las determinacio-
nes analiticas y "otras complementarias" (ECG,
Electroretinograma, Electroforesis).

Con el fin de aumentar la precision diagnosti-
cay minimizar el estrés de los padres, se ha pro-
puesto el estudio molecular del gen GJB2 como
el primer paso del proceso a seguir en los casos
de hipoacusia neurosensorial en los que no se
haya identificado su etiologia en la historia cli-

nica ni en la exploracién fisica * El rendimien-
to diagnostico de esta prueba fue de un 22% en
una poblaciéon de nifios con hipoacusia neuro-
sensorial severa o profunda. Si encontramos
s6lo la mutacién en un gen, debe realizarse en
combinacién seriada con la busqueda de la de-
leccién del gen GJB6. En la poblacién espafiola,
un nimero importante de casos en los que se
encuentra una mutacién en GJB2 y que no en-
contramos la otra (que parecen heterocigotos
"sanos" y que la hipoacusia es por otra causa
genética), en muchos casos vemos que son mu-
tantes compuestos GJB2/GJB6 .

Las pruebas de imagen, en concreto la tomo-
grafia axial computerizada (TAC) del peiasco,
muestran alteraciones aproximadamente en el
30% de los casos . Se ha demostrado estadisti-
camente que la presencia de mutaciones en el
gen GJB2 hace que sea poco probable encon-
trar dichas alteraciones, por lo que, consideran-
do el gasto y los trastornos que ocasiona a la fa-
milia y al nifio la realizacion de una TAC, se
recomienda omitir esta prueba. Por el mismo
motivo, se recomienda también omitir los test
genéticos del GJB2 en aquellos nifios en los que
se haya demostrado una alteracion en la TAG, si
ésta se ha pedido como primer estudio.

Las determinaciones analiticas tienen un rendi-
miento diagndstico muy bajo, no contribuyendo
a la identificacién de la etiologia en ningun caso
de los 150 nifios del estudio, hecho ya docu-
mentado en otros trabajos e que han esta-
blecido que la peticion rutinaria de numerosas
pruebas analiticas no tiene objeto. Sin embar-
go, aungue tenga muy poco rendimiento diag-
nostico el electrocardiograma, se recomienda
su peticion en todos los casos con hipoacusia se-
vera o profunda para descartar un intervalo Q-T
prolongado asociado al sindrome de Jervell-
Lange-Nielsen, ya que puede salvar vidas ”,

Aunque se pueda pensar en que la determi-
nacién de hormonas tiroideas puede ser inte-
resante para descartar un sindrome de Pendred,
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(hipoacusia neurosensorial con bocio) se sabe que
el 56% de los nifios con este sindrome son eutiroi-
deos ™ y que el test de descarga con perclorato es
la prueba de eleccion cuando se sospecha este sin-
drome, no para utilizar como cribado en todo nifio
con hipoacusia. Por otro lado, en todo nifio hipo-
tiroideo es necesario descartar una hipoacusia.

pone el algoritmo diagnéstico recomendado
acusia congénita.

Puntos de actualizacion
en cuanto al diagnéstico:

molestias y gasto que supone. En la figura 1 se ex-

35,20

para el estudio sistematico y ordenado de la hipo-

Llevar a cabo el diagnéstico de la hipoacusia in-
fantil de forma ordenaday paso a paso es mas efi-
ciente y coste-efectivo que pedir todas las pruebas
disponibles de forma indiscriminada.

Los nifios con sordera severa y profunda deben
ser evaluados genéticamente como primer paso,
en cambio, los niflos con sordera moderada o leve 2.
han de ser sometidos a una TAC en primer lugar.
Aquellos que tengan alteraciones genéticas no se
les pediran pruebas de imagen, con el ahorro de

1. Ademads de la evaluacion audiolégica del
nifio hipoacusico, se debe contar con la ca-
pacidad de prescribir la adaptacién de au-
difonos si esta indicada.

Para confirmar una hipoacusia permanen-
te en un nifo menor de 3 afios es impres-
cindible haber hecho al menos una prue-
ba de PEATC.

Figura 1
Historia, exploracién y valoracién audiolégica

Diagnéstico
evidente

Diagnéstico
No evidente

Tratamiento
oportuno

' ' i

Bilateral Unilateral

TAC, audiometrias

Severa-Profunda Moderada-Severa Leve-Moderada seriaQas
‘ 1 1 Considerar GJB2
Prueba GJB2

N e

Consejo TAC )
genético ‘ ‘+ \
EGC Tratamiento Prueba GJB2
‘ oportuno ‘

Analitica si precisa Analitica si precisa
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3.

Las reevaluaciones auditivas en los nifios
con factores de riesgo tienen que ser pro-
gramadas de manera individual, adaptan-
dose a cada caso dependiendo de la pro-
babilidad de que aparezca una hipoacusia
de desarrollo tardio. Los nifios con facto-
res de riesgo que han pasado el cribado
deben haber sido reevaluados audiolégi-
camente antes de los 24-30 meses de edad.
Han de ser valorados mas precozmente y

tracorpérea o quimioterapia; y cuando
exista una sospecha de hipoacusia por
parte de los padres o una historia familiar
de sordera.

. Cuando se indique la adaptacién audiopro-

tésica por parte del otorrinolaringélogo, ésta
debe llevarse a cabo antes de que transcurra
un mesy, asi mismo, debera iniciarse la in-
tervencion logopédica temprana, sin la cual

con mas frecuencia los nifios con infeccion
por citomegalovirus, sindromes asociados
con hipoacusia progresiva, trastornos neu-
rodegenerativos, traumatismos, o infec- 5. Se debe ofrecer a las familias de los nifios con
ciones asociadas a hipoacusia; nifios que hipoacusia la posibilidad de pedir una con-
hayan sido sometidos a oxigenacién ex- sulta genética.

el diagnéstico precoz es estéril y la adapta-
s o . a 4
cion protésica insuficiente .

TasLA I. ACTUALIZACION DE LOS FACTORES DE RIESGO
DE HIPOACUSIA INFANTIL ADAPTADOS DEL JCIH 2007 *

1. Sospecha por parte del cuidador acerca de retrasos en el habla, desarrollo y audicion anormal.

2. Historia familiar de hipoacusia permanente en la infancia.

3. Estancia en Cuidados Intensivos Neonatales durante mas de 5 dias, incluidos los reingresos en la Uni-
dad dentro del primer mes de vida.

4. Haber sido sometido a oxigenacién por membrana extracorpérea, ventilacion asistida, antibiéticos
ototoxicos, diuréticos del asa (furosemida). Hiperbilirrubinemia que precis6 exanguinotransfusion.

5. Infecciones intrauterinas grupo TORCHS (citomegalovirus, herpes, rubeola, sifilis y toxoplasmosis).

6. Anomalias craneofaciales incluyendo las del pabellén auricular, conducto auditivo, apéndices o fo-
sitas preauriculares, labio leporino o paladar hendido y anomalias del hueso temporal y asimetria o
hipoplasia de las estructuras faciales.

7. Hallazgos fisicos relacionados con sindromes asociados a perdida auditiva neurosensorial o de con-
duccion como un mechén de pelo blanco, heterocromia del iris, hipertelorismo, telecantus o pig-
mentacién anormal de la piel.

8. Sindromes asociados con perdida auditiva o pérdida auditiva progresiva o de comienzo tardio como
neurofibromatosis, osteopetrosis y los sindromes de Usher, Waardenburg, Alport, Pendred, Jervell
and Lange-Nielsen entre otros.

9. Enfermedades neurodegenerativas como el sindrome de Hunter y neuropatias sensorio-motrices
como la ataxia de Friedrich y el sindrome de Charcot-Marie-Tooth.

10. Infecciones postnatales con cultivos positivos asociadas a perdida auditiva incluyendo las meningitis
viricas (especialmente varicela y herpes) y bacterianas (especialmente Hib y neumocécica).

11. Traumatismo craneoencefalico, especialmente fracturas del hueso temporal y base de craneo que
requiera hospitalizacion.

12. Quimioterapia.

13. Enfermedades endocrinas. Hipotiroidismo.
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6. Todo nifio diagnosticado de hipoacusia ha
de ser evaluado al menos en una ocasién por
un oftalmologo.

7. Los factores de riesgo para hipoacusia con-
génita y adquirida actualizados se recogen
en una Unica lista y no por edad de aparicién
como hasta ahora (Tabla I).

3. RECOMENDACIONES EN CUANTO

AL TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO

En cuanto se confirma la existencia de una hi-
poacusia debe realizarse la adaptacién proté-
sica que sea necesaria (audifonos e implantes)
y la intervencién logopédica.

Al mismo tiempo, se debe proporcionar a los
padres una atencién especializada que les per-
mita, por un lado, disponer de la informacién
necesaria para la toma de decisiones respecto
a la sordera de su hijoy, por otro lado, desem-
penar el papel fundamental que les corres-
ponde en su proceso de (re)habilitacion, ya que
es en el seno de la familia donde nace y tiene
lugar el desarrollo comunicativo y la adquisi-
cion del lenguaje oral de los nifios, y donde se
fragua la consecucién de su vida futura, plena
y autébnoma *

La intervenciéon, por tanto, debe estar cen-
trada en la familia que debe contar con el
apoyo de un equipo multidisciplinar bien
coordinado dénde se lleve a cabo el trata-
miento médico, quirurgico, audioprotésico, lo-
gopédico y educativo, adecuado a la patologia
y edad.

El periodo comprendido entre la confirma-
ciéon de la hipoacusia antes de los tres meses de
edad, y la escolarizacién a los tres afios es cri-
tico para asegurar el acceso de los nifos con hi-
poacusia a la estimulacion auditiva y al len-
guaje oral necesarios para disponer de las
herramientas cognitivas e instrumentales que
les permitiran participar de la escolaridad en
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igualdad de condiciones que el resto del alum-
nado. Este objetivo se consigue con la adecua-
da adaptacion audioprotésica precoz, sin que
pase mas de un mes desde el diagndstico, en
combinacién con la Atencion Temprana efi-
cazmente proporcionada por profesionales ca-
pacitados, debidamente titulados y cualifica-
dos. Es imperativo que las Administraciones
Publicas proporcionen la suficiente cobertura
econémica que permita a las familias disponer
tanto de los profesionales como de las presta-
ciones audioprotésicas adecuadas con el fin de
garantizar una atencién adecuada, suficiente
y especializada al nifio y a su familia.

Esta etapa es clave en el desarrollo futuro de
los ninos si se aspira a que sean unos adultos
auténomos, independientes e integrados en la
sociedad ™.

La correcta adaptaciéon protésica, realizada
por audioprotesistas con titulacion acreditada,
y el uso continuado de las protesis auditivas
posibilita el aprovechamiento de los restos au-
ditivos que conserve el nifio ®.

En los casos en los que se compruebe que la
adaptacion audioprotésica correcta y la Aten-
cion Temprana no rinden los resultados espe-
rados en un periodo entre tres y seis meses, ha
de considerarse la inclusion del nifio en el pro-
grama de implante coclear.

Si las pruebas efectuadas son compatibles
con una neuropatia auditiva es recomendable
efectuar un estudio genético con el fin de in-
vestigar la existencia de una patologia rela-
cionada con el gen de la otoferlina “_Si el nifio
es portador de esta alteraciéon genética sera un
candidato a implante coclear que puede lle-
varse a cabo una vez confirmada dicha altera-
cion. Sin embargo, en el resto de neuropatias,
especialmente las ocasionadas por hiperbili-
rrubinemia, la actitud deber ser expectante,
con estimulacién logopédica temprana, pero
demorando el implante coclear hasta estar se-
guros de la falta de respuesta del nifio.



Puntos de actualizacién
en cuanto al tratamiento y seguimiento:

1. Las Administraciones Publicas deberan facili-
tar a todos los nifios con cualquier grado de
hipoacusia permanente uni o bilateral la ade-
cuada adaptacioén protésica y la necesaria in-
tervencién logopédica temprana. Ademas,
las Administraciones Publicas deberan facili-
tar los recursos necesarios para la orientacion
y el apoyo a sus familias.

2. Los servicios de intervencion temprana (lo-
gopediay audioprotesis) deben ser prestados
por personal con la adecuada titulaciéon y con
experiencia suficiente en hipoacusia infantil.

3. Para todos los nifios (aunque pasen el criba-
do neonatal), se recomienda comprobar en
el Centro de Salud por parte del pediatra los
hitos del desarrollo, las habilidades auditivas,
cuestiones que puedan plantear los padres y
el estado del oido medio. En este nivel de
asistencia se deberia tener capacidad para re-
alizar un cribado auditivo estandarizado con
una prueba validada y objetivaalos 9, 18, 24
y 30 meses de edad, o en cualquier otro mo-
mento si surgen sospechas de hipoacusia.

4. Los nifos que no superen las pruebas de len-
guaje del cribado global llevado a cabo en el
Centro de Salud, o exista una sospecha acer-
ca de la audicién deben ser remitidos para
una valoracion completa, audiolégica y una
evaluacién del habla y el lenguaje siguiendo
las indicaciones de la Guia para la valoracion
integral del nifio con discapacidad auditiva,
elaborada por el Comité Espaiol de Audio-
fonologia (CEAF)"”.

5. Deben existir itinerarios de derivacién esta-
blecidos, con objeto de evitar el peregrinaje
de las familias entre los distintos profesiona-

les implicados en la atencién a su hijo con sor-
dera, y que aseguren la necesaria coordina-
Cién interprofesional para la adecuada aten-
cién integral que requieren las personas con
sordera y sus familias ®.

4. RECOMENDACIONES EN CUANTO
AL CONTROL DE CALIDAD DEL PROGRAMA

Es importante que el Programa de Deteccion Pre-
coz de Hipoacusias sea un Programa de Salud Pu-
blica sometido a un seguimiento que permita de-
terminar si cumple con los criterios de calidad
adecuados. Dichos criterios de calidad son la ga-
rantia de que esta iniciativa permitira el descubri-
miento y tratamiento de los nifios hipoacusicos, los
cuales van a necesitar una vigilancia permanente
para proporcionarles la mejor atencién, tanto mé-
dica, como educativa y social.

Ello hace necesario establecer unos parametros
de calidad que definan claramente los objetivos del
mismo y que han sido definidos por la CODEPEH ®,
Los objetivos generales de los programas han de
ser el llevar a cabo el cribado antes del mes de vida,
para realizar la confirmacién diagnéstica antes de
los tres meses y haber iniciado el tratamiento antes
de los seis meses. Para conseguir esto es recomen-
dable cumplir con los siguientes pardmetros reco-
gidos de la JCIH 44 y modificados por la CODEPEH.

1. Elobjetivo del programa es descubrir todas las hi-
poacusias uni o bilaterales presentes en el naci-
miento, independientemente de su gravedad y
etiologia. Como criterio de calidad, los procedi-
mientos de cribado deben asegurar que los fal-
sos negativos tiendan al 0%(®).

2. Indicadores de calidad del Cribado universal(®): Se
exploraran ambos oidos de todos los nifios naci-
dos en la Comunidad Autonoma.

a) Para ser universal, los nifios cribados han de
superar al 95% de los recién nacidos.
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b) Para ser neonatal, se debe realizar la prime-
ra prueba antes del mes de vida a mas del 95%
de los nifios.

) Recribado(): Se exploraran todos los nifios que
no pasaron la primera prueba. Se deberia ten-
der al 100% de los nifios derivados a segunda o

d) El porcentaje de nifos con pérdida audi-
tiva permanente a los que se ha llevado a
cabo un control de desarrollo (cognitivo y
lingUistico) antes de los 12 meses debe ser
del 90%.

tercera prueba, aungue se considera cumplido 5. Criterios de calidad de seguimiento del pro-
sisupera el 95%. grama:

3. Indicadores de calidad de la confirmacion diag- a) Epidemiolégico: Registro informatico de

nostica: Se exploraran todos los nifios derivados
de la fase de cribado.

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

b) Se deberia tender al 100% de nifios con
confirmacion diagnéstica hecha durante el
tercer mes de vida, aunque se considera cum-
plido si se supera el 90% en el tercer mes.

4. Indicadores de calidad del tratamiento:

a) La instauracion de la Atencién Tempra-
na adecuada antes de los seis meses de
edad debe tender al 100% de los nifios con
confirmacién diagnostica de hipoacusia,
aunque se considera cumplido si se supera
el 90%.

b) Si se decide la adaptacion protésica, no
debe pasar mas de un mes entre la indica-
cién y la adaptacion en el 95% de los can-
didatos.

¢) Para nifos con pérdida auditiva congé-
nita de aparicion tardia o adquirida, el 95%
debe haber iniciado el tratamiento en el
plazo de 45 dias desde el diagnostico.

todos los nifios y los resultados de las dis-
tintas fases. Es recomendable poder dispo-
ner datos sobre:

mNUmero de recién nacidos cribados antes
de abandonar el hospital.

mNUmero de nifios con hipoacusia confir-
mada antes de los 3 meses de edad.

mNUmero de nifos incluidos en un Progra-
ma de Atencién Temprana antes de los
6 meses de edad.

m Numero de nifios con sospecha de hipoa-
cusia o confirmada que son remitidos a una
Unidad de Hipoacusia Infantil.

mNumero de niflos con hipoacusia no sin-
drémica que tienen un adecuado desarro-
llo del lenguaje y de las habilidades comu-
nicativas al inicio de la edad escolar.

m NUumero de nifios derivados a programa de
implante coclear.

b) Clinico: Control de todos los nifios detecta-
dos en consulta de ORL.

* Falso negativo: Nifio menor de tres afios que pasa el programa de cribado con resultado normal y aparece con hipoacusia y falta de lenguaje oral y
no se encuentra una causa desencadenante que la justifique (hipoacusia congénita de aparicién postneonatal o hipoacusia adquirida).

* Cobertura del programa: Porcentaje de nifios estudiados en relacion al niimero de nifios a los que se les oferta el programa. Al ser un programa
universal debe ser ofertado a todos los nifios.

“Recribado: Puede considerarse una segunda e incluso una tercera prueba de cribado antes de derivar a diagnéstico
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RECOMENDACIONES
CONSIDERACIONES FINALES

Es evidente que existen importantes retos que hay que superar y barreras del propio sistema que hay
que vencer en estos proximos afnos.

De ahi que, a modo de consideraciones finales, pero tratando al mismo tiempo de ofrecer una se-
cuencia de propuestas operativas para alcanzar con éxito el objetivo final de la deteccién y el diag-
nostico precoz, asi como de la atencién e intervencién logopédica tempranas, esta Comisién recomiende
incidir particularmente en los siguientes aspectos:

o ConsoLIDAR la implantacion del cribado universal en todo el Estado, dando cumplimiento al acuer-
do adoptado entre el Ministerio de Sanidad y las Comunidades Auténomas y en el seno del Conse-
jo Interterritorial de Salud, en el afo 2003, con la aprobacién del consenso para la implantacion del
Programa de Detecciéon Precoz de Hipoacusias.

o EsTABLECER los procedimientos y los recursos necesarios para el efectivo seguimiento de los programas
de deteccion precoz de hipoacusias, de acuerdo con el compromiso adquirido por el Ministerio de Sa-
nidad y las Administraciones Sanitarias, en 2003.

o CoNFIRMAR en el menor tiempo posible el “no pasa” del neonato que no supera el cribado, de acuerdo
con el protocolo establecido y las distintas fases del Programa.

o PoNER DE RELIEVE la necesidad de implantar "Unidades de Diagnostico de Hipoacusia Infantil”, a las que
puedan ser derivados los nifios con sospecha de pérdida auditiva y que éstas cuenten con personal ca-
pacitado y con el equipamiento adecuado para el diagnéstico infantil.

o DESIGNAR un responsable médico del Programa de Deteccidon Precoz de Hipoacusias en cada hospital
en el que se esté realizando un programa de cribado.

o CapacITAR especificamente al personal de enfermeria que ha de realizar las pruebas en el programa de
cribado, asi como para el manejo del recién nacido con seguridad.

¢ AseGURAR que la fase de recribado sea realizada también por personal con experiencia y en un local
adecuado, especialmente en lo relativo a su insonorizacion.

« INSTAURAR procedimientos especificos de colaboracion intercentros y mecanismos extrahospitalarios
de recuperaciéon de neonatos que se pierden sin hacer el cribado (nacimientos domiciliarios o en
diferente pais, comunidad auténoma u hospital; reingresos en UCIN con patologia de riesgo au-
ditivo, etc.) para su derivacion a centros donde se realicen pruebas de detecciéon y diagnéstico.
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CODEPEH
Y PROPUESTAS OPERATIVAS

o PoTENCIAR el papel fundamental del pediatra de Atencién Primaria en el seguimiento del correcto desarrollo
auditivo, asi como de las habilidades comunicativas y del desarrollo del lenguaje oral de todos los nifios, ade-
mas de en la identificacion de factores de riesgo en los casos en edad pediatrica.

o GARANTIZAR Un tratamiento adecuado multiprofesional que atienda tanto las necesidades médicas como las
de apoyo y orientacién al nifio con hipoacusia y a la propia familia. Para ello, todos los profesionales que
intervienen en el diagnéstico y el tratamiento habran de coordinarse para el efectivo intercambio de in-
formacion, el seguimiento mas adecuado del desarrollo del nifio y sus progresos, asi como para el analisis
y toma de decisiones en relacion con las distintas estrategias de intervenciéon médica, protésica y logopé-
dica.

o DESIGNAR un responsable del Programa de Deteccién Precoz de Hipoacusias en cada Comunidad Auténo-
ma. Dicho responsable debe ser un médico experto en cribado audiolégico, diagnéstico y tratamiento de
hipoacusias infantiles, que cuente con los medios administrativos adecuados para poder realizar la labor
de control de las distintas fases del Programa y que se responsabilice también de coordinar los equipos mul-
tiprofesionales.

o GARANTIZAR la Atencion Temprana con la corresponsabilizacion de las Administraciones Sanitarias, Educativas
y de Servicios Sociales, asi como con la necesaria coordinacién interadministrativa. Una vez escolarizados, el
Sistema Educativo habra de proporcionar la atencién y los recursos de apoyo suficientes y mas adecuados a
cada situacion personal.

¢ ApopTAR las medidas legales para que las protesis auditivas (implantes y audifonos) sean costeadas integra-
mente por el Sistema Nacional de Salud e incorporadas en la Cartera de Servicios Ortoprotésicos sin limite de
edad, independientemente de que sean implantables o no. Asimismo, se debera ofrecer la cobertura suficiente
para su mantenimiento y actualizacién.

 PLANTEAR estudios coste-beneficio a largo plazo, promovidos por el Ministerio de Sanidad y las Administracio-
nes Sanitarias, para valorar la calidad y la efectividad de la aplicacién de los Programas de Deteccion Precoz de
la Sordera, de la adaptacion protésica y de la intervencion logopédica tempranas, asi como su adecuacion a los
estandares de calidad establecidos para cada uno de estos ambitos.

Debemos recordar que el objetivo final de todas las iniciativas de cribado y tratamiento temprano de la hipoa-
cusia congénita es: "La optimizaciéon de la comunicacion y el desarrollo social, académico y profesional de cada
nifo y nifa con pérdida auditiva permanente I y "Facilitar el acceso precoz y natural al lenguaje oral a través de
la audicion, aprovechando la plasticidad cerebral de los primeros afos de vida y estimulando el desarrollo comu-
nicativo y del lenguaje del nifio"".
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