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INTRODUCCION

La hipoacusia es la alteracion sensorial mis frecuente
del ser humano!. Es una enfermedad con numerosas im-
plicaciones médicas, sociales y culturales.

Cuando se aborda esta discapacidad en la infancia,
se deben hacer varias consideraciones. La primera de
ellas es la elevada incidencia de las hipoacusias congé-
nitas permanentes, de intensidad moderada a profun-
da, con una incidencia de 1 a 3 por cada 1.000 recién
nacidos, segtn datos recogidos en estudios de cribado
en grandes poblaciones de Espana?, Estados Unidos3,
Australia® e Inglaterra®. Se eleva al 5-8%° si s6lo se con-
sidera a aquellos recién nacidos con factores de riesgo
que pueden resumirse en: &) ingreso en una unidad de
cuidados intensivos neonatales (UCIN); &) historia fami-
liar de la hipoacusia congénita, y ¢) malformaciones cra-
neofaciales.

Es tres veces mas frecuente que el sindrome de Down,
seis veces mas que la espina bifida y alrededor de 25 ve-
ces mds frecuente que el hipotiroidismo”.

Esto supone que en Espana nacen alrededor de
1.200 ninos cada ano con hipoacusia neurosensorial y
que unas 1.500 familias cada ano estan afectadas por la
presencia de una discapacidad auditiva en uno de sus
hijos. Ademas, el 80% de las sorderas infantiles estin pre-
sentes en el momento del nacimiento y el 95% de los ni-
fos sordos nacen en familias normooyentes segin los da-
tos del Instituto Nacional de Estadistica y de la Comision
para la deteccion precoz de la hipoacusia en recién naci-
dos (CODEPEH) del ano 20008,

Hay que tener en cuenta que otras discapacidades psi-
comotoras se asocian a la hipoacusia congénita perma-
nente?, en el 30% de los ninos sin factores de riesgo, en
el 20% en aquellos con antecedentes familiares de hipo-
acusia y en el 60% con historia de ingreso en UCIN.

Correspondencia: Dr. V. Alzina de Aguilar.

En segundo lugar, la pérdida de audicion no sélo pue-
de tener efectos permanentes en el desarrollo del len-
guaje oral, sino, por su papel fundamental en procesos
cognitivos mas complejos, puede alterar el desarrollo in-
telectual, emocional y social del nino®. También estd
comunmente aceptado que el desarrollo motor es mas
lento, en términos de coordinacion y velocidad de mo-
vimiento, con un retraso en el desarrollo de secuencias
motoras complejas y del equilibriol?. Estudios epidemio-
l6gicos muestran que los niflos con hipoacusia grave/pro-
funda tienen de 1,5 a 3 veces mas posibilidades de pre-
sentar trastornos psiquidtricos graves!!.

Existe un periodo de tiempo «critico», que va desde el
nacimiento hasta el cuarto afno de vida, en el cual el pro-
ceso de adquisicion del lenguaje, se produce de una
forma Optima. La informacion auditiva en este periodo
critico es esencial para establecer las caracteristicas mor-
fologicas y funcionales definitivas de las areas corticales
del lenguaje y audicion. Estas no madurardn de forma
adecuada si se mantiene la deprivacion sensorial!213,

La percepcion sensorial es determinante para el de-
sarrollo neurolégico. La audicion empieza antes del naci-
miento. La respuesta a la estimulacion vibroacustica se ha
utilizado como medida de bienestar fetal'4 y recientes
estudios!> demuestran respuestas significativas en movi-
mientos fetales y variaciones en la monitorizacién car-
diotocogrifica del feto a término con dicha estimulacion.
La maduracion (sinaptogénesis y mielogénesis) de la via
auditiva pretaldmica se completa al final del primer afno
y la postalamica al final del tercer ano'®.

La importancia del inicio precoz del tratamiento para
mejorar de forma significativa el lenguaje se refleja en la
actualidad en numerosos estudios. Entre otros, los resul-
tados encontrados por Yoshinaga-Ttano et all” donde se
constata que en nifos sin otras discapacidades el primer
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ano de vida, sobre todo los primeros 6 meses son espe-
cialmente criticos. Cuando la pérdida auditiva (modera-
da-profunda) se diagnostica y se trata alrededor de esa
edad, el cociente del lenguaje (receptivo-expresivo) se
encuentra con un valor medio de 82 en comparacioén con
un cociente medio de 62 cuando el diagndstico y trata-
miento son posteriores.

En este punto es necesario mencionar que, debido al
gran avance tecnolégico en los ultimos 20 anos de los au-
difonos e implantes cocleares, el tratamiento (la inter-
vencion logopédica) del nino con hipoacusia grave/pro-
funda se basa en el estimulo auditivo desde edades muy
tempranas, aprovechando asi el periodo de maxima plas-
ticidad cerebral. Este aspecto se escapa al contenido de
esta editorial y remito al lector interesado a algunas pu-
blicaciones recientes sobre el tema!8-20,

Una tercera consideracion es que en los primeros me-
ses de la vida la hipoacusia no se manifiesta de forma evi-
dente y no se detecta en las exploraciones habituales del
recién nacido y del lactante pequeno, hasta tal punto que
la edad media del diagnéstico antes del cribado auditivo
universal era de unos 20 meses?!, por encima de los
2 anos?? o entre los 19 y 36 meses de edad?? segin dife-
rentes autores. En cambio, en la actualidad, cuando se
realiza el cribado auditivo universal en el recién nacido,
la edad media al diagnéstico se sitia en los 2 meses de
vida3. Entre resultados recientes en Espana se pueden ci-
tar los de Cantabria24 con el 60 % diagnosticados antes
de los 3 meses y el 100% antes de los 7 meses de edad;
y los de Extremadura?®®, donde la edad media al diagnos-
tico son los 3 meses de vida.

La cuarta y altima consideracion a la que se desea ha-
cer referencia es la etiologia de la sordera que aqui nos
ocupa, que es la sordera prelocutiva o prelingual, cuando
el déficit auditivo aparece antes de la adquisicion del len-
guaje (0-2 anos). En el 50% la etiologia es genética. En
éstas, aproximadamente en el 25-30% de los casos, la hi-
poacusia se asocia a otras malformaciones (sorderas sin-
drémicas), y en el 70-85% son hipoacusias aisladas (sor-
deras no sindrémicas)?°. En el 50% restante, el 25% son
de causa ambiental (adquiridas) y segiin el momento de
actuacion del agente (infeccioso, téxico, metabélico, etc.)
se pueden dividir en prenatales, perinatales y posnata-
les?’. En la actualidad, en el 25% de los casos no se pue-
de determinar la causa?.

Durante estas ultimas tres décadas la incidencia de sor-
dera neurosensorial adquirida ha ido disminuyendo debi-
do a la mejora de los cuidados obstétricos/neonatales y a
los programas de vacunacion. Este descenso se acompa-
fna de un aumento relativo de las formas genéticas. La
contribucion hecha en particular por el gen G/B2, que
codifica la conexina 26 responsable del 50% de los casos
de sordera autosémica recesiva no sindrémica, ha modi-
ficado de forma sensible la evaluacién de ninos con hi-
poacusia?s,
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SITUACION ACTUAL DEL PROGRAMA
DE CRIBADO UNIVERSAL DE LA HIPOACUSIA
EN EL RECIEN NACIDO

Hoy en dia estd ampliamente aceptado que la detec-
cion precoz de la hipoacusia infantil dentro del primer
mes de vida junto con su diagnéstico en los primeros
3 meses e inicio del tratamiento en los primeros 6 me-
ses de vida son basicos para evitar o minimizar impor-
tantes alteraciones, no sélo del lenguaje, sino también
del desarrollo neuropsicologico global del nino. La Gni-
ca forma de alcanzar estos objetivos es mediante la
implantacion del cribado auditivo universal en el recién
nacido?-32,

Aunque en el trabajo de Gonzilez de Dios et al33 se
considera que hay insuficientes evidencias para realizar
una recomendacién a favor o en contra del cribado uni-
versal (recogiendo y analizando entre otros los datos y
conclusiones del US Preventive Services Task Force
[USPSTF] del ano 2001), las recomendaciones dadas en
su dia sobre la conveniencia del cribado universal por la
European Consensus Development Conference on Neo-
natal Hearing Screening en 1998%°, la CODEPEH en
19993 la Joint Committee on Infant Hearing (JCIH)
en 20003 y por la Sociedad Espanola de Neonatologia en
200132, se han visto reforzadas en estos ultimos anos por:
a) los avances tecnologicos sobre todo en el area del cri-
bado (otoemisiones acusticas [OEA] y potenciales auditi-
vos) y del tratamiento (audifonos e implantes coclea-
res), y b) se han realizado importantes progresos en el
desarrollo de los programas de cribado universal en
grandes poblaciones. Esto ha conducido en los 4 anos
previos, a la publicacion de nuevos trabajos sobre los be-
neficios de una intervencion temprana, a valorar mejor
los posibles danos del cribado y a analizar de forma mas
precisa sus costes.

Para la realizacion de la deteccién existen dos tipos
de técnicas: las OEA provocadas y los potenciales evoca-
dos auditivos (PEA); ambos mediante procedimientos
automaticos. En la actualidad hay equipos multifuncion
que incorporan las dos tecnologias (realizan las OEA y
los PEA). La fase de deteccion, dependiendo del tipo de
técnicas y protocolos que se utilicen, podra tener 1 o
2 niveles (cribado y confirmacion) antes de pasar a la
fase de diagnéstico3d. En este momento seguin los proto-
colos empleados el porcentaje de derivacion al diagnds-
tico se sitda entre el 1,25 y el 0,6%524253 por debajo de
las tasas de derivacion para el diagnostico recomendadas
(< 4%) por la CODEPEH vy la JCTH3%31. Este dato es im-
portante porque de esta forma se disminuye el nimero
de ninos sometidos a pruebas diagndsticas innecesarias y
ayuda a evitar la sobrecarga de trabajo en los servicios
de otorrinolaringologia (ORL) con el consiguiente retraso
diagnéstico y terapéutico.

Sobre el cribado universal frente al cribado por factores
de riesgo, en cuatro recientes publicaciones se mantiene
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que el 50% de los casos detectados por cribado univer-
sal no tenfan dichos factores3243637, Si se tiene en cuenta
ademas, lo dificil que resulta detectar alguno de los indi-
cadores de riesgo, sobre todo los antecedentes familiares,
el porcentaje de no detectados, si se utiliza el criterio de
factores de riesgo, podria ser mayor del 60%3%. Ademas,
el 65% de los ninos detectados por factores de riesgo
en el primer afo de la vida presentaban otras discapaci-
dades, incidencia significativamente superior que la en-
contrada en los identificados por cribado universal y sin
factores de riesgo (30%). De esta manera, los ninos con
el maximo potencial de recuperacion eran los que tenfan
mas posibilidad de un tratamiento tardio®.

Antes de la presencia de estos programas de cribado
universal la edad media del diagndstico eran los 2 anos
de vida. Los datos aportados por dos de los estudios epi-
demiolégicos mas amplios (Davis et al® en 1977 en In-
glaterra y Wake et al en 2005 en Australia) coincidan con
una edad media al diagnéstico de 26 y 21 meses, respec-
tivamente, y de tratamiento audioprotésico de 30-23 me-
ses, respectivamente, antes del inicio de los programas de
cribado universal. Llama la atencion que difieran amplia-
mente de los publicados por la USPSTF4 con una edad
media de diagndstico de hipoacusia de 12-13 meses y de
inicio del tratamiento de 13-16 meses sin programa de cri-
bado. El porqué de estas diferencias no esti claro, pero la
realidad es que con programas de cribado universal bien
establecidos la edad media al diagndstico esta alrededor
de los 3 meses3242539 y el inicio del tratamiento a los
5-7 meses*. En Colorado (EE.UU.) la edad media de co-
locacion de protesis auditivas es de 5 semanas de vida“l.

Hay una nueva poblacion de ninos de 5-6 anos con hi-
poacusias neurosensoriales graves y profundas (sin otras
discapacidades) identificados y tratados precozmente con
unos niveles de lenguaje en limites normales para su
edad®+41, Hasta ahora nunca se habfan conseguido estos
resultados y si no es por estos programas no hay otras va-
riables que puedan explicar estos hallazgos, ya que, apar-
te del inicio precoz, el tratamiento fue el mismo¥.

Los avances tecnologicos en audifonos y en implantes
cocleares estd permitiendo que los ninos con sorderas
graves, profundas puedan aprender el lenguaje oral a
través del estimulo auditivo en fases muy precoces (an-
tes de los 2-4 anos) aprovechando el periodo «critico.

Actualmente ninos con hipoacusias graves/profundas
prelocutivas (con escasas capacidades de desarrollar un
lenguaje oral) con implantes cocleares realizados antes de
los 6 afios (sobre todo antes de los 2 afos)# tienen unos
logros logoaudiométricos proximos a ninos normooyen-
tes. Son capaces de reconocer y comprender la palabra
hablada en un contexto abierto sin el apoyo visual de la
lectura labial o de la gestualidad, y obtener un mayor de-
sarrollo del lenguaje hablado, circunstancias que les per-
miten integrarse en un entorno oral®,
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Estudios poblaciones longitudinales prospectivos, como
los propuestos por la USPSTF4, serfan en la actualidad
muy costosos y necesitarian varios anos. Ademas, debido a
los avances tecnologicos citados, cuyos resultados se basan
en la precocidad del tratamiento, hoy en dia no serfa posi-
ble (¢ético?) realizar estudios con asignacion aleatoria con
un grupo con diagndstico e inicio del tratamiento tardio.

Es importante definir si el objetivo del cribado universal
es asegurar un Optimo resultado en el desarrollo de la
vida del nino, una identificacién precoz de la pérdida
auditiva, un inicio precoz del tratamiento para el nifo y la
familia, un acceso precoz al desarrollo del lenguaje y
la comunicacién y/o asegurar un acceso precoz a la audi-
cion. Este programa empieza como una parte del sistema
medicosanitario, pero el resultado depende del sistema
educativo. Uno podria argumentar que el propdsito de la
medicina y la salud es asegurar que el nifio tenga las mis-
mas oportunidades de acceso a la educacion, no necesa-
riamente que el resultado del desarrollo sea el mejor a lo
largo de toda la infancia.

En un programa de cribado los derechos del nifo y la
familia se garantizan en la eleccion informada, en la toma
de decision y en el consentimiento informado#4. Es fun-
damental una adecuada informacion; de esta forma se mi-
nimizaran al maximo los negativos efectos de los falsos
positivos, aunque en este punto es importante sefalar
que no hay ningtn estudio publicado que indique que
los falsos positivos aumenten el grado de ansiedad o es-
trés de la familia“!,

En cuanto a los costes del programa, debido a diferen-
cias metodoldgicas entre los programas existentes resulta
dificil la comparacion. Diversos estudios”?> establecen
que el coste por nifo detectado es similar al de otros pro-
gramas para los que estd establecida la deteccion obliga-
toria®>. Mehl y Thomson’, sobre el impacto econémico
del programa determinan que es a partir del décimo ano
cuando el ahorro en intervencion terapéutica y educa-
cional produce un cambio en la relacion coste/beneficio.

El programa de cribado universal de la hipoacusia tiene
un mayor potencial de coste/beneficio a largo plazo so-
bre un cribado selectivo (por factores de riesgos) o no
cribado, si la identificacion precoz determina una mejora
del lenguaje, menos coste educacional y un incremento
de la productividad laboral .

PROGRAMA DE CRIBADO AUDITIVO UNIVERSAL
EN ESPANA

Desde que en la década de los anos noventa se instau-
raron los primeros programas de deteccion precoz de la
hipoacusia (PDH) en algunos centros hospitalarios hasta
la actualidad, donde la mayoria de las comunidades auto-
nomas tienen PDH los logros obtenidos son importantes.
Pero la situacion de la deteccion precoz en Espana es
desigual, con diferencias entre autonomias y entre hospi-
tales en una misma comunidad.

An Pediatr (Barc) 2005;63(3):193-8
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La CODEPEH es una comision cientifica que se crea
con el objetivo global de difundir e impulsar la detec-
cion y diagnéstico precoz de las sorderas infantiles. Su
origen parte del estudio multicéntrico en 1991-1992 para
la deteccion de hipoacusias en recién nacidos de alto
riesgo?. Este trabajo fue realizado por miembros de la
Asociacion Espanola de Pediatria (AEP) y de la Sociedad
Espafiola de Otorrinolaringologia y Patologia Cérvico-Fa-
cial (SEORL), promovido por FIAPAS (Confederacion Es-
panola de Padres y Amigos de los Sordos), con el apoyo
de la Fundacion ONCE y con la colaboracion del Real Pa-
tronato sobre Discapacidad. A raiz de este estudio y tras
conversaciones con el Insalud se constituye en 1995 la
CODEPEH (Libro blanco sobre hipoacusias. Deteccion
precoz de la hipoacusia en recién nacidos. CODEPEH,
Ministerio de Sanidad y Consumo, 2003).

Desde un punto de vista legislativo nacional en 1999
(por iniciativa de la CODEPEH) se aprueba en el Parla-
mento una proposicion no de ley sobre un plan de pre-
vencion, diagndstico e intervencion precoz en sorderas
infantiles. En 2000, en el Consejo Interterritorial del Siste-
ma Nacional de Salud, se crea un grupo de trabajo sobre
hipoacusias, integrado por representantes de las comuni-
dades autonomas, CODEPEH, FIAPAS y CERMI. En abril
de 2003 se llega a un consenso sobre contenidos basicos
y minimos del PDH. En noviembre de ese mismo ano se
aprueba un registro minimo y resultados del PDH, con-
cluyendo de este modo los traimites necesarios para su
implantaciéon en Espana (disponible en: http://www.
msc. es/Diseno/Informacion Profesional/profesional_pre-
vencion.htm).

En las comunidades auténomas, las diferentes norma-
tivas estan repartidas entre «Propuestas no ley», «Progra-
mas», Decretos» y «Ordenes» englobadas en general en el
marco de «Programas de salud infantil> pero no como nor-
mativa oficial especifica, como es el caso de Navarra (Or-
den Foral 170/1998) (Boletin Oficial de Navarra, n® 156,
fecha 30/12/1998). Lo que supone en algunos casos una
falta de implicacion por parte de las Consejerias de Salud
para desarrollar estos programas y decretos y optimizar
y/o incrementar los recursos necesarios para llevarlos a
cabo. Ademas, para poner en marcha los sistemas nece-
sarios de registro de datos que permitan un adecuado
control de la eficacia de los programas y medir sus nive-
les de calidad.

De los datos presentados en la IV Reunién de la
CODEPEH (Badajoz 2004) (disponibles en: http://per-
sonal.telefonica.terra.es/web/puse/paginas/codepeh
trabajos.htm#ponencias) de la encuesta realizada por la
CODEPEH en el ano 2003, entre los departamentos de
pediatria y ORL de hospitales con docencia de toda Espa-
na y por FIAPAS en 2004 en su Red de Atencién y Apoyo
a Familias se puede deducir que las comunidades aut6-
nomas que tienen un programa universal establecido y en
marcha son: Asturias, Cantabria, Euskadi, Extremadura, La
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Rioja, Navarra y Valencia. En fase de implantacion se en-
cuentran Andalucia, Aragoén, Baleares, Canarias, Castilla
y Ledn, Castilla-La Mancha, Galicia y Murcia. No hay pro-
grama de cribado universal en Cataluna y en Madrid, solo
lo realizan determinados hospitales. En Ceuta y Melilla
solo existe cribado en recién nacidos de alto riesgo.

CONCLUSIONES

El desarrollo de los programas de cribado universal no
debe considerarse como un proceso aislado que finaliza
en el momento de la deteccion, sino que debe encua-
drarse junto a los procesos de diagndstico e intervencion
precoz. Por este motivo, la CODEPEH elabor6 reciente-
mente un documento con las recomendaciones de mini-
mos (aspectos cualitativos y cuantitativos) que debieran
incluirse en estos programas (deteccion, diagnéstico e
intervencion precoz)?’.

El programa de deteccion precoz universal de la hi-
poacusia en el recién nacido debe de encuadrarse en un
plan global integrado dentro de un sistema nacional
o por comunidades autonomas. Programa interdiscipli-
nar (otorrinolaring6logos, pediatras audidlogos logope-
das, audioprotesistas, educadores, psiquiatras, psic6logos,
asociaciones de familia, etc.) que incluya el diagnéstico
y tratamiento precoz junto con un plan educativo y de
apoyo al nifio y la familia.

Debemos seguir trabajando de forma conjunta todos
los profesionales sanitarios implicados, junto con las/los
Consejerias/Ministerios de Sanidad, Educacion, Servicios
Sociales y Asociaciones de familias para convertir el Pro-
grama en un estindar mas dentro de la atencion integral
del nino.
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