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Abreviaturas

CODEPEH: Comision para la deteccion precoz de la hipoacusia infantil
DUE: Diplomado universitario en enfermeria

FP: Falsos positivos

Hz: Herzios

JCIH: Joint Committee on Infant Hearing

nHL: Normal hearing level

OEAt: Otoemisiones acusticas transitorias

OD: Oido derecho

Ol: Oido izquierdo

ORL: Otorrinolaringélogo

PEAee: Potenciales evocados auditivos de estado estable

PEATCa: Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral automatizados
POVR Point Optimized Variance Ratio

RMN: Resonancia magnética nuclear

RN: Recién nacido

SPL: Sound pressure level

TC: Tomografia computarizada

UCIN: Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales
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JUSTIFICACION

La hipoacusia en los primeros afios de vida es una alteraciéon con
importante repercusion en el desarrollo global del nifio, por lo que su
identificacion precoz es fundamental, para poder minimizar las secuelas
instaurando las medidas adecuadas. Diversos estudios sugieren la existencia de
un periodo critico para la 6ptima adquisicion del lenguaje, que transcurre desde
el nacimiento hasta el sexto afio de vida, correspondiéndose con fases de
especial plasticidad neuronal en las que la informacion auditiva es esencial para
el desarrollo del cortex cerebral.

Por lo tanto, una intervencion precoz que restablezca los déficits
sensoriales es fundamental para alcanzar el equilibrio en las facetas del
desarrollo fisico, neurologico, psicolégico y social del nifio. Para esa
intervencién precoz, es fundamental un diagndstico preciso, en el que las
pruebas de cribado auditivo, otoemisiones acusticas (OEAt) y potenciales
evocados automaticos (PEATCa) han tenido un profundo impacto, no existiendo
actualmente un consenso global sobre la utilizacion de una, otra o las dos
conjuntamente .

Todo esto impulsa la realizacion de este estudio, con la finalidad de
comparar ambas pruebas segun coste y eficiencia basandonos en la evidencia
del impacto en la aplicacion clinica de dichas pruebas. Por ello se plantea
estudiar y comparar los resultados obtenidos tras realizar ambas exploraciones
a un grupo de 367 recién nacidos en el area hospitalaria de Huelva siguiendo el

protocolo de Screening vigente en la Comunidad Autbnoma Andaluza.
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INTRODUCCION
A. Hipoacusia y screening neonatal.

La hipoacusia en el recién nacido constituye un problema capital, ya que
la sordera supone un retraso en la adquisicion del lenguaje oral, lo cual repercute
en multiples esferas del desarrollo normal del nifio. Un acceso tardio o
incompleto al lenguaje oral influye sobre el aprendizaje y el rendimiento y
enlentece el desarrollo del pensamiento l6gico y racional, retrasa el desarrollo de
la memoria, impide la adquisicién de la capacidad de lectura, y asimismo, puede

marcar negativamente la personalidad del nifio.

En este sentido hablan los trabajos de Tarnawiecki B*. La mielinizacién de
las fibras subcorticales comienza en el séptimo mes de gestacion, alcanzando
su desarrollo completo en la etapa postnatal. Por tanto en la semana 28 de
gestacion, la estructuracién de la via auditiva no hace adn viable la audicién
como fendmeno bioldgico. En el 6° mes de vida intrauterina se va haciendo
evidente la cisura de Silvio y entre el 8° y 9° mes, aparecen los surcos y
circunvoluciones del patrén definitivo de los hemisferios, cuyo desarrollo pleno

se alcanza a los tres anos de edad.

La organizacion frecuencial de la coclea alcanza su configuracion madura
en un estadio temprano del desarrollo, probablemente antes del nacimiento. El
refinamiento de la representacion frecuencial en el cerebro también se produce
en un momento temprano del desarrollo, pero evidencias recientes, King y
Moore?, sugieren que puede continuar en la edad adulta. La base de la céclea
madura antes que el &pex, sin embargo en el coliculo inferior neonatal
encontramos neuronas con un rango limitado de sensibilidad a las bajas
frecuencias. A pesar de que la céclea madure de la base al apex, es necesaria
la maduracién del resto de la via para que los estimulos alcancen la corteza
cerebral y si en el coliculo la maduracion es inversa, es decir, la sensibilidad esta
limitada a las bajas frecuencias, seran estas las que lleguen a estimular el cortex
auditivo. De esta forma podemos concluir que la céclea humana es funcional en
el nacimiento, pero el sistema auditivo es todavia inmaduro y necesita

evolucionar en su desarrollo postnatal®.
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El sistema nervioso auditivo necesita madurar a traves de diferentes
mecanismos tales como la diferenciacion y migracion celular, mielinizacion,
arborizacion y sinaptogénesis, estando la arborizacion y la sinaptogénesis
influenciadas por la estimulacién®. Es necesaria la maduracion global del sistema
para alcanzar un pleno grado de funcionamiento, siendo este desarrollo
imposible en las hipoacusias cocleares congénitas. Esta maduracion se refleja
en el cambio progresivo de neuronas sensibles de bajas frecuencias por otras

sensibles a altas frecuencias en los nucleos?

En la coclea, la membrana basilar tiene una organizacion tonotépica, es
decir, cada porcién de la misma responde especificamente a una frecuencia
caracteristica, y esta organizacion se mantiene a lo largo de toda la via auditiva
hasta el cortex auditivo primario. Si el area coclear correspondiente a unas
frecuencias determinadas, como ocurre en las hipoacusias con zonas cocleares
muertas y/o en las hipoacusias severas y profundas, no puede enviar estimulos
a la corteza cerebral, no solamente se reorganizara el cértex sino que toda la via

puede sufrir la alteracion de la distribucién frecuencial funcional.

En el cortex auditivo®® los estimulos nerviosos se reciben e interpretan
como sonidos en las areas auditivas | y Il que se encuentran en las
inmediaciones de la cisura de Silvio del I6bulo temporal. (Cortex auditivo primario
en las areas de Brodmann 41 y 42). Este cértex primario se encuentra rodeado
por areas de asociacion (areas de Brodman 22 y 52).

AREAS DE BRODMANN

Imagen 1. Representacion anatémica del cortex auditivo.
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Primary Auditory
Cortex

Imagen 2. Distribucién tonotépica del cortex auditivo primario

La organizacion tonotopica en el cortex auditivo primario se realiza con la
distribucién de la recepcion de los estimulos correspondientes a las diferentes
frecuencias del sonido en columnas o bandas paralelas y mantiene una
secuencia de altura tonal, de graves a agudas dentro de la misma, pero estas
columnas a su vez, se subdividen en celdillas de manera que cuando se perciben
sonidos de varias frecuencias por un solo oido, se activaria la primera de las
celdillas correspondientes a la columna de su frecuencia caracteristica pero
cuando se reciben diferentes frecuencias por ambos oidos, se activarian celdillas
situadas en posiciones diferentes en funcién de la localizacion, es decir, se
comportan de manera que el cerebro pueda recibir informaciones mucho mas
complejas en la audicion binaural que le permiten la localizacion espacial del
sonido y por tanto la orientacion y focalizacion de la atencion. Este es uno de los
mecanismos que permiten a los normoyentes la inteligibilidad en ruido y que la
hace enormemente dificultosa en las personas con determinadas patologias de

la audicion.

El cortex auditivo mantiene la tonotopia que encontramos en la membrana
basilar. Existe una reiteracion de localizaciones para los diferentes sonidos y
cada l6bulo temporal representa los sonidos del lado contralateral al ser las vias

cruzadas.

10
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Para que se produzca la maduracion del sistema auditivo y su
organizacion tonotépica es imprescindible la estimulacion auditiva. La
maleabilidad de las cortezas sensoriales no esta restringida a un periodo
sensitivo temprano, sino que continda, aunque quiza en menor grado, a lo largo

de toda la vida’.

Por lo tanto una organizacion tan sensible a los estimulos auditivos y
capaz de obtener informacion Gtil de los mismos necesita la estimulacion precoz
y el mantenimiento de los estimulos a lo largo de la vida, aunque con una
influencia mucho menor una vez que los sistemas auditivos periférico y central

se han configurado.

Esta organizacion tan sofisticada determina la percepcion del lenguaje y
las alteraciones en la recepcién o decodificacion de la sefial sonora y va a tener
consecuencias determinantes en el desarrollo posterior del habla. La disposicion
a hablar y entender una lengua se conforma en edades muy tempranas: Nifios
de diferentes paises no muestran inicialmente una preferencia hacia los fonemas
caracteristicos de su idioma natal, sin embargo, aproximadamente a los 6 meses

de vida desarrollan de manera aparentemente repentina esta preferencia®.

En un trabajo realizado en China® con dos grupos de bebés se pudo
comprobar que no tenian problemas para utilizar fonemas que contenian el
sonido “r’ cuando empezaron a hablar. Se dividieron posteriormente en dos
grupos, en uno de ellos se mantuvo la utilizacion de palabras que contenian ese
fonema sin aprender una lengua diferente a su lengua materna, y en el otro no
se utilizé ningun tipo de trabajo sobre ese sonido que no existe en su lengua
materna. Los nifios de este segundo grupo, al crecer y desarrollar el lenguaje,
tuvieron las mismas dificultades que los adultos chinos para utilizar las palabras
con ese sonido mientras que no les ocurria esto a los nifios que habian
mantenido la utilizaciéon del mismo. Khul et al.,? refireren que este fenémeno es
debido a la identificacién fonémica a nivel cortical que se produce en edades muy
tempranas, y que cuando escuchamos un sonido de otra lengua nuestro cerebro
lo asocia al sonido mas proximo que nos resulta familiar. Es como si cada uno
de estos fonemas actuara como un iman cerebral de forma que cuando

escuchamos un nuevo sonido de un lenguaje nuevo (un fonema diferente), es

11
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atraido por el mas cercano y por lo tanto es muy dificil a una edad adulta
conseguir la produccion (e incluso identificacion) de estos nuevos sonidos. Este

mismo fendmeno se ha comprobado en grupos de bebés de diferentes paises.

Para Perani et al.,° los cambios en el espacio fonético percibido se
acomparfan de los correspondientes cambios en la representacion cerebral. En
un nivel neuronal, nos podemos imaginar que las mismas estan sintonizadas a
combinaciones especificas de informacion espectral y temporal distribuidas a lo
largo de la superficie cortical. La plasticidad auditiva cortical permitiria la
formacion de dichas estructuras gracias a la influencia del ambiente fonético

temprano.

Jusczyk P.1°, sefiala que existiendo una capacidad innata para el
lenguaje, la adquisicion del lenguaje hablado dificilmente puede desarrollarse
completamente sin la retroalimentacion auditiva al igual que no se desarrollaria
la capacidad de aprender. Por lo tanto, la maduracion del sistema auditivo y la
capacidad para la discriminacién y produccion del lenguaje hablado necesitan de

la estimulacion.

Se ha demostrado!! que la sordera durante los primeros 6 meses de vida
interfiere en el desarrollo normal del habla. Por ello la hipoacusia deberia
detectarse idealmente antes de los 3 meses de edad y comenzar el tratamiento
antes de los 6 meses, para intentar prevenir las secuelas del déficit auditivo
(Figura 1).

12
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a de actuacion

DIAGNOSTICO ANTES DE
LOS 6 MESES (3m)

|

Figura 1. Esquema en el diagnostico precoz de Hipoacusia.!!

En base a estos conocimientos ha surgido la necesidad de instaurar
fundamentos sobre los que aplicar protocolos de actuacion en el campo de la
sordera infantil. Estas bases se fundamentan en el decalogo del Consenso
Europeo sobre el cribado neonatal de hipoacusias, firmado en Milan en Mayo de
199812

1. La hipoacusia permanente en los nifios, definida como enfermedad
permanente bilateral con umbral auditivo superior o igual a 40dB en
las frecuencias entre 0,5, 1, 2 y 4 Khz, constituye un problema serio
de salud que afecta al menos a un nifio de cada 1000. La intervencion
temprana, en los primeros meses de vida, produce resultados
exitosos. Por tanto, la identificacién mediante cribado lo antes posible
después del nacimiento, mejora en potencia la calidad de vida, y las

oportunidades de aquellos nifios afectados.
2. La efectividad de los programas de intervencion esta bien establecida.

3. Los métodos de identificacion de hipoacusia en el periodo neonatal
estan actualmente aceptados en la practica clinica. Estos métodos
son efectivos y se espera que identifiguen al menos un 80% de los

casos de hipoacusia, mientras que los falsos positivos (2-3% en nifios

13
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con capacidad auditiva normal) estan controlados en los programas

de cribado.

El cribado neonatal en las maternidades es mas efectivo y mas barato
qgue los test de observacién de conductas convencionales que se

llevan a cabo entre los 7 y 9 meses de edad.

Con la realizacion del cribado neonatal sélo a los nifios de alto riesgo
de hipoacusia (6-8%) se reduce el coste pero no pueden identificarse
mas que el 40-50% de los casos. El cribado auditivo neonatal, en
paralelo con los test de observacion de conducta a los 7-9 meses, es

mas caro y menos efectivo que el cribado neonatal universal.

En el periodo neonatal, el cribado auditivo no puede identificar las
hipoacusias adquiridas o progresivas de aparicion tardia. Se requieren
métodos de seguimiento para identificar estos casos, los cuales
pueden ser entre un 10% a un 20% de todos los casos de hipoacusia

infantil.

Existe la posibilidad de provocar ansiedad familiar con los falsos
positivos en el cribado auditivo neonatal y un posible retraso en el
diagnodstico de los falsos negativos, pero estos riesgos pueden ser

aceptados en vista de los beneficios obtenidos.

El cribado auditivo neonatal debe ser considerado como la primera
parte de un programa de prestacién al nifio hipoacusico, incluyendo

facilitacion para el diagndstico y asesoramiento.

Un sistema de control de calidad es un componente esencial en un
programa de cribado auditivo neonatal. El control de la calidad incluye
entrenamiento del personal y seguimiento de la ejecucién del
programa. Debe existir una persona reconocida como responsable del

programa.

Aunque los sistemas de salud de Europa difieren entre los distintos
paises en cuestiones de organizacion y funcionamiento, la

implantacion de programas de cribado neonatal no debe retrasarse.

14
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Esto ofrecera a los nuevos ciudadanos europeos mayores

oportunidades y mejor calidad de vida en la entrada al nuevo milenio.

Inicialmente se establecieron programas de cribado en grupos de riesgo,
es decir, aquellos recién nacidos (RN) que presentaban una serie de
antecedentes en donde el riesgo de hipoacusia era mas frecuente que en la
poblacidn general: la incidencia estimada de hipoacusia congénita moderada a
profunda oscila entre 1: 900 y 1: 2.500 RN en la poblacion general, pero es entre
10 y 20 veces superior en RN con factores de riesgo de hipoacusia (Anexo 1);
entre el 50 y 75% de los nifios con hipoacusia bilateral moderada a profunda
tienen uno o mas factores de riesgo. Un programa de cribado por grupos de
riesgo puede parecer mas rentable (pues detecta hasta el 66% de los RN con
hipoacusia moderada a profunda actuando sélo sobre un 4-7% de la poblacion),
pero tiene el inconveniente de los casos no detectados. Este es el fundamento y
el supuesto beneficio del cribado universal, dato que se considera por si
suficiente para justificar la implementacion de la deteccién universal, tal como ha
sido apoyado, entre otros, por el European Consensus Development Conference
on Neonatal Hearing Screening en 1998%2, por la Comisién para la deteccion
precoz de la hipoacusia infantil (CODEPEH) en 199913,

Por todo ello, la puesta en marcha de programas de cribado auditivo
universal ya no se discute. De esta manera se pretende que los nifios
hipoacusicos sean identificados antes del tercer mes de vida y el diagnéstico y

tratamiento se realice antes del afio de edad 131415,

Los requisitos del test ideal para el screening auditivo neonatal son los

siguientes:

a) Debe ser un test sensible y especifico para que pocos casos de hipoacusia
pasen desapercibidos y pocos casos no hipoacusicos sean falsamente
identificados, debiendo haber un adecuado punto de corte que diferencie entre

los sujetos normales y los patoldgicos.

b) Debe ser un test aplicable al 100% de la poblacion sin poner en riesgo a la

misma, siendo una técnica no invasiva, que requiera poco tiempo para su

15
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realizacion y ademas debe permitir que el programa de screening sea abordable

desde el punto de vista econémico.

c) También es importante que no necesite ser validada por parte del especialista
en otorrinolaringologia, de manera que sea el test quien otorgue la categoria de

pasar o no'®.

Las técnicas que cumplen dichos requisitos son fundamentalmente dos:
los PEATCa'’ y las OEAt!®. Las OEAt presentan un menor coste pero tienen
como inconveniente la no deteccion de hipoacusias de origen retrococlear, por
lo que si se opta por ellas, las guias de practica clinica recomiendan el uso

combinado junto con los PEATCal®%0,

En Espafia la Comision para la deteccion de Precoz de la Hipoacusia
(CODEPEH) en 19962%, propone un protocolo empleando ambas técnicas de
forma combinada para el despistaje precoz de la hipoacusia congénita con el fin
de homogeneizar los programas de actuacién en todo el territorio espafiol,
dirigido en un primer momento a los nifios con indicadores de riesgo auditivo
para posteriormente realizarlo en la poblaciéon general*! (Figura 1). Dos afos

mas tarde seria el Consejo Europeo quien lo impulsara con su decalogo?®.

Recientemente, la CODEPEH ha elaborado una serie de documentos con
recomendaciones para la realizacion del cribado y diagnéstico de la hipoacusia
infantil (Anexos 2 y 3)%2-23

El protocolo de screening neonatal recomendado por la CODEPEH consta de

tres fases:

12 fase: al nacimiento o antes del alta hospitalaria siendo el criterio de paso con
PEATCa a 40 dB de estimulacion o deteccion de OEAt bilaterales.

22 fase: los nifios que no superan la primera prueba son reexplorados a los 3

meses de edad.

32 fase: si no superan tampoco la segunda exploracion son evaluados por los
otorrinolaringélogos (ORL) para el diagnéstico y tratamiento definitivo antes del

sexto mes de vida.
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Los diferentes grupos de trabajo que han empleado este protocolo usando
de forma combinada OEAt y PEATCa o los que se realizan so6lo con PEATCa,
han descrito una sensibilidad del mismo del 80-100% y especificidad superior al
90%?2124, Existen estudios tanto en Espafia®®> como en Europa?® que establecen
el coste por nifio estudiado, no siendo este superior al de otras enfermedades
congénitas para las que si es obligatoria la deteccién?’.

Los PEATCa'’ y las OEAt!® han demostrado una alta sensibilidad en la
deteccion precoz de hipoacusias y en absoluto son excluyentes, sino
complementarias. Teniendo en cuenta que el objetivo del cribado es descubrir
cualquier tipo de hipoacusia, el uso de ambas pruebas evita la aparicion de falsos
negativos. Aunque la aplicacion secuencial de las dos pruebas consume poco
tiempo, su uso conjunto debe limitarse a aquellos casos concretos en los que se
presenten factores de riesgo de hipoacusia retrococlear o en los que se
sospeche la existencia de una neuropatia auditiva. Los demas neonatos pueden
ser analizados con cualquiera de ambas técnicas?®2°. Por tanto, a los recién
nacidos sin antecedentes de riesgo de hipoacusia retrococlear la fase de cribado
auditivo puede serles realizada tanto por los PEATCa como por las OEALt. En el
caso de no superar el cribado con los PEATCa, no sera necesaria una segunda
prueba y pueden ser derivados a la confirmacion diagndstica. Sin embargo, si se
usan las OEAt, especialmente si se realizan antes de las 72 h de edad del nifio,
han de repetirse al menos una vez antes de derivarlos a la fase diagndstica. En
los programas de cribado basados en OEAt, los nifios que presenten factores de
riesgo de hipoacusia retrococlear han de ser sometidos a una prueba
complementaria mediante PEATCa o a PEATC diagnésticos aunque hayan
superado las OEAt con el fin de evitar los falsos negativos asociados a la
existencia de una neuropatia auditiva. Por la misma razén, en los neonatos
cribados mediante PEATCa se debe aplicar conjuntamente las OEAt a los casos
gue no hayan superado la primera prueba, con el fin de documentar la existencia
de una posible neuropatia auditiva. Es importante el seguimiento permanente de
los nifios aunque hayan superado las pruebas de cribado en la etapa neonatal
dentro del Programa del Nifio Sano en los Centros de Salud, asegurandose cada
6 meses y, al menos hasta los 3 afios de edad, que el desarrollo comunicativo y

del lenguaje del nifio son los adecuados®. En aquellos que presenten factores
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de riesgo asociados a la hipoacusia, el momento y el nUmero de reevaluaciones
audiologicas debera adaptarse e individualizarse dependiendo del factor
identificado®}32, Con la escolarizacién se asocia una nueva oportunidad para
evaluar la capacidad comunicativa del nifio dentro del Programa de salud
escolar, garantizando con ello que no quedaran sin detectar ni tratar trastornos
audiolégicos congénitos de aparicion tardia o adquirida®®34. 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 diagnosticas con

experiencia en hipoacusia infantil?’.

Basado en estos conocimientos se ha desarrollado en Andalucia el
programa de deteccién de hipoacusias en el recién nacido®®.(Figura 2).
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Protocolo de screening auditivo neonatal.
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B. Otoemisiones acusticas transitorias (OEAt).

Las otoemisiones acusticas transitorias son sonidos originados a nivel
coclear preneural, en las células ciliadas externas, que se pueden registrar en el
conducto auditivo externo (CAE) después del empleo de un estimulo acustico, y

que reflejan la funcionalidad e integridad coclear36-37

Las OEAt constituyen un subproducto de la micromecéanica coclear3®39,
por la que a través de la contraccion de las células ciliadas externas se amplifica
la vibracion de la membrana basilar y se modula la excitacion de las células
ciliadas internas. Cuando la onda viajera provocada por un sonido induce el
movimiento de la membrana basilar, se va a producir una flexién de los cilios de
las células ciliadas externas en contacto con la membrana tectoria. Ello ocasiona
la entrada de potasio (K+) en el cuerpo celular de esta célula ciliada externa y la
apertura de los canales del calcio (Cat) con entrada de estos iones. El
intercambio iGnico va a ocasionar la despolarizacion de la célula ciliada externa
y, exclusiva de ella, la contraccion del cuerpo celular. Durante este proceso se
va a ocasionar un producto secundario que puede ser recogido, en forma de

sonido, en el CAE.

Por un mecanismo no muy bien conocido, el sonido adecuadamente
modulado y filtrado por las células ciliadas externas llega a las internas que tras
un intercambio iénico similar al descrito, van a producir la liberacién de un
neurotransmisor que activara las fibras nerviosas que conduciran la sensacion
sonora hasta los centros auditivos cerebrales. Asi pues, las células ciliadas
externas*® desempefian un papel importante actuando de filtro para afinar la
sensacion sonora facilitando la localizacion frecuencial de los estimulos en toda
la via auditiva, ya que solo se activaran con sonidos umbrales aquellas células
correspondientes a la frecuencia de estimulacibn y modularan los sonidos,
amplificando los débiles y disminuyendo los intensos para que lleguen
correctamente a la célula ciliada interna correspondiente, encargada de realizar

la transduccion, es decir, el cambio de presion sonora a estimulo nervioso.
Por tanto las células ciliadas externas funcionan como:

1. Sistema de afinacion frecuencial.
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2. Sistema de retroalimentacion.
3. Sistema de filtro y proteccién de las células ciliadas internas.

Como resultado de este fendmeno, encontramos las propiedades de
selectividad frecuencial de la céclea humana, y la capacidad de deteccion de
sonidos de baja intensidad. En esta contraccion activa de las células ciliadas
externas se originan las otoemisiones en forma de una onda sonora que se
propaga a lo largo de la membrana basilar, continuando por el oido medio y

posteriormente por el conducto auditivo externo donde son registradas.

Las OEAt pueden ser registradas en todos los oidos normales incluso en
recién nacidos®3” y pueden ser evocadas tanto por clic como por salvas tonales.
Se componen de una banda ancha de frecuencias que va de 500 a 4000 herzios
(Hz) sobre la que pueden superponerse uno o varios picos de banda estrecha y
poseen una latencia de 5 a 7 milisegundos (ms) y una duraciéon de varias
decenas de ms, siendo su umbral habitualmente inferior al psicoacustico. Las
otoemisiones son estables, es decir, permanecen en el tiempo de tal forma que
cada oido tiene otoemisiones propias como se tiene una huella dactilar propia y
si no existen noxas que las alteren permanecerdn constantes en todas las
exploraciones que se realicen. Reproducen el estimulo en todo su rango, de tal
forma que puede estimularse toda la céclea por medio de un click (sonido que
porta muchas frecuencias), obteniendo una respuesta de toda la coclea. Estas
respuestas tienen distintas latencias (tiempo de respuesta desde la
estimulacién), siendo las frecuencias agudas las primeras que aparecen en la
ventana de exploracién y las graves las Gltimas al estar su origen a mayor
distancia de la ventana oval. En los registros, los primeros milisegundos
corresponden a frecuencias agudas, las graves aparecen después de los 10 ms,

siendo las mas bajas las préximas a los 20 ms.

Las OEAt utilizadas para el cribado utilizan clicks enviados a través de
una sonda colocada en el CAE a una intensidad de 80 dB SPL y con una
frecuencia de 21 clicks/seg. Para que la OEAt sea aceptada debe existir una
respuesta mayor de 3 dB por encima del nivel de ruido en tres bandas de

frecuencia, la reproductibilidad debe ser mayor del 75%, la estabilidad mayor del
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70% vy el nivel de ruido menor de 40 dB. Existen en el mercado equipos
automatizados de OEAt con criterios de pasa 0 no pasa, que cumplen los
requisitos comentados anteriormente, por lo que lo hace un procedimiento
sencillo, eficaz y barato para seleccionar recién nacidos sospechosos de
sordera. Su uso en el momento del alta hospitalaria y su repeticién en caso de
fallo en la primera exploracion proporciona un indice de derivacion a la consulta
especializada muy bajo, siendo la posibilidad de tener un oido hipoacusico del

0 Si i )
70% si no pasa la prueba en 2 ocasiones en el plazo de una semana
Encontramos 3 tipos de Otoemisiones:
1. Otoemisiones espontaneas

Son otoemisiones que pueden recogerse en el 50% de los oidos
normales. Tienen poca aplicacion clinica ya que su ausencia no indica patologia,
pero su presencia indica normal funcionamiento de las células ciliadas externas.
En cuanto a su papel en los acufenos no parece tan importante como en principio
se pens6* Por otra parte, hay que tener en cuenta, cuando se utilizan aparatos
automaticos que las otoemisiones espontaneas pueden ser identificadas como
ruido y el aparato automatico da por dudoso el resultado de las otoemisiones en
oidos que son rigurosamente normales. Cuando esto ocurre hay que adaptar la
posicion de la sonda inclinandola parcialmente hacia el conducto a fin de
disminuir la recogida de la respuesta que viene «contaminada» con la otoemisién

espontanea.
2. Otoemision acustica transitoria (OEALt)

Cuando estimulamos la céclea con un estimulo transitorio, el 100% de los
oidos con normal funcionamiento de las células ciliadas externas van a
responder con una otoemision que reflejara el perfil del estimulo
desencadenante, apareciendo en la ventana de exploracion con las latencias
correspondientes a cada frecuencia. Pueden utilizarse tonos puros, con
respuesta correspondiente a dichos tonos o bien tonos complejos con click que
estimulan toda la coclea. Son las otoemisiones mas frecuentemente usadas en

los programas de cribado auditivo.
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3. Otoemisién evocada por sonido contintdo (Productos de Distorsion)

Cuando el estimulo es continuo y se utilizan dos frecuencias simultaneas,
el oido distorsiona la respuesta en forma de una sola frecuencia intermedia entre
las dos estimuladoras y nos puede proporcionar un barrido por todo el espectro
frecuencial auditivo. Esta exploracion permite identificar respuestas a umbrales
mas bajos que las OEAt que desaparecen con hipoacusias superiores a 30 dB.
Algunos programas de cribado utilizan estos Productos de Distorsion como

prueba.

El precio de los aparatos autométicos modernos, el minimo coste del
material fungible, su facil uso y la rapidez de realizacién hacen que la relacién

coste-beneficio sea muy favorable®’

UTILIDAD CLINICA DE LAS OTOEMISIONES ACUSTICAS TRANSITORIAS
(OEAY)

Debido a su automatizacion es una exploracion objetiva que no necesita
la colaboracién del explorado para obtener un resultado valido. Ello permite su
uso en nilos muy pequeifios 0 en personas no colaboradoras en las

exploraciones audiolégicas subjetivas.

Al ser una prueba muy sensible puede objetivar pequefas variaciones de
la respuesta coclear en tratamientos con ototoxicos o en personas sometidas a
ruidos. Asi mismo, tienen su utilidad en el diagnéstico y prondstico de la sordera
subita, pudiendo diferenciar una lesién coclear de la retrococlear desde el inicio

del proceso.

El diagnéstico de Neuropatia Auditiva demuestra una respuesta normal
en las otoemisiones con unos potenciales alterados, por lo que, lo mismo que los
programas basados en otoemisiones deben realizar potenciales a aquellos nifios
que tienen posibilidad de tener una lesion retrococlear, los basados en
potenciales necesitan la realizacion de otoemisiones para confirmar una

neuropatia auditiva.
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Sin embargo, la utilidad mayor de las OEAt es sin duda, la primera fase
del cribado auditivo neonatal, al ser una prueba objetiva, sencilla, rapida,
econdémica y muy sensible a cualquier alteracion de la audicion, salvo en el caso

de pérdidas auditivas que se originen detras de las células ciliadas externas.
Se puede resumir que en el cribado auditivo neonatal las OEAL:

1. Son una técnica objetiva, rapida y sensible.

2. Con un alto valor predictivo negativo.

3. Garantizan descubrir la mayoria de las hipoacusias neonatales.

4. Su normalidad va seguida, en la mayoria de los casos, de un desarrollo normal

del lenguaje oral.

5. Suelen coincidir con el resultado de los potenciales evocados.

LIMITACIONES DE LAS OEAt

Las OEAt presentan poca utilidad para el diagndstico topografico®® ya que
se alteran con hipoacusias de transmisién y cocleares superiores a 35 dB HL, y
permanecen normales en las retrococleares, teniendo una alta sensibilidad pero
menor especificidad. El estado del oido externo y del oido medio son
determinantes, por lo que es recomendable realizar la prueba al tercer dia de
vida, antes del alta hospitalaria, ya que en los dos primeros dias el CAE esta
ocupado por detritus, siendo esta es la razon del elevado nimero de falsos
positivos si la prueba se efectla en las primeras 24 horas de vida*>43. Otro dato
a tener en cuenta es que las OEAt pueden estar ausentes por coexistir con una
otitis media secretora que alteraria el oido medio.

Otras limitaciones inherentes a la prueba son:
« Valor predictivo positivo bajo.
» Requiere cierta relajacion.

» Variabilidad con la edad.
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* No determinan el umbral.

* No discriminan frecuencias.

VENTAJAS DE LAS OEAt

* El cribado universal por medio de otoemisiones garantiza descubrir la mayoria

de las hipoacusias neonatales.

* Una respuesta normal de las OEAt conlleva normalmente un desarrollo

adecuado del lenguaje oral.

* Los resultados de los PEATCa coinciden generalmente con el resultado de las

otoemisiones?’.

C) Potenciales evocados de tronco cerebral automatizados (PEATCa)

Los potenciales evocados auditivos miden la actividad del nervio auditivo
y de la via auditiva, provocada por una estimulacion acustica, desde la céclea
hasta su entrada en el encéfalo. La automatizacion consiste en la creacion de un
algoritmo matematico que detecta en la curva obtenida por el test la existencia
de una respuesta normal, mediante el calculo de un valor estadistico. Cuando el
resultado del estudio matematico excede un determinado dintel, se considera la
prueba como negativa. Si no alcanza determinada significacion estadistica, el
resultado es positivo. De esta manera, la determinacion del “pasa” (resultado
negativo) o “no pasa” (resultado positivo) se realiza mediante criterios objetivos
establecidos, y se lleva a cabo de forma automatica: sin la intervencion del
cribador y sin la necesidad de una lectura posterior. Los resultados asi obtenidos
pueden ser estudiados (validacién) y son reproducibles, obteniendo resultados

semejantes en programas de cribado diferentes?!’.

Los PEATCa tienen algunas ventajas en relacion con las OEAt, como son:
su mayor sensibilidad y especificidad, la posibilidad de realizar la prueba

inmediatamente al momento del nacimiento y la deteccidon de las neuropatias
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auditivas. Su principal desventaja es el mayor tiempo empleado en la ejecucion

de la prueba y el mayor coste en fungibles*44546,

Los cambios de voltaje que se registran en la actividad cerebral, con un
estimulo acustico apropiado, se denominan: Potenciales Evocados Auditivos
(PEA). Si evaluamos estos cambios exclusivamente a nivel del tronco cerebral,
hablamos de PEATC. A intensidades elevadas, los PEATC son un conjunto de
5 a 7 ondas que aparecen secuencialmente y expresan la despolarizacion de la
via auditiva desde el nervio auditivo hasta el coliculo inferior. Moller AR y Janetta
PJ 47(1985), definieron un conjunto de generadores en el tronco del encéfalo

relacionados con la aparicion de las diferentes ondas.

La prueba convencional de PEATC es la «prueba patron» de valoracion
audiolégica en recién nacidos y lactantes**4>4¢ y se ha utilizado durante muchos
anos como prueba de cribado en el estudio de nifios con factores de riesgo de

hipoacusia y entre sus caracteristicas detacan:

* No es una prueba auditiva (valora la integridad de la via auditiva hasta el
coliculo inferior) y puede presentar falsos negativos en hipoacusias

centrales#>48,

* Tiene gran precision a la hora de determinar el umbral medio de las frecuencias
2000-4000 Hz; pero es escasa su sensibilidad por debajo de 1000 Hz y por
encima de 4000 Hz; pudiendo aparecer falsos negativos en hipoacusias de

configuracion inusual*®,

* Diferencias en el tamano del CAE y en la colocacién y tipo de auricular, pueden
generar diferencias en el estimulo y producir falsos negativos en hipoacusias

leves®O,

* No hay estandares de calibracion en OEAt/PEATC y por tanto, hay una
potencial variabilidad en los resultados dependiendo de la tecnologia y de su

manufactura®?.

* La prueba convencional de PEATC no puede aplicarse como una prueba de
cribado auditivo universal porque es una prueba compleja, que requiere tiempo,

necesita profesionales especializados en la técnica e interpretacién de los
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resultados y conlleva la subjetividad en su interpretacion (no es una técnica
estandar).444546 A todo ello se suma que genera un elevado coste. De manera
que para poder utilizar los PEATC en el cribado universal de la hipoacusia

neonatal, era fundamental conseguir su automatizacion.

La automatizacién consiste en la creacion de un modelo matematico
(algoritmo) que analice la probabilidad de que la curva obtenida en la prueba se

corresponda con una curva normal (PASA/NO PASA).

En el mercado se encuentran, entre otros, los siguientes tipos de equipos
de PEATC automatizados (PEATC-A), con diferentes peculiaridades:

ALGO 1®: (Natus Medical, California, 1985):

+ Algoritmo: a través de un modelo binario, analiza una serie de puntos en la
curva de respuesta, aplicando una prueba estadistica (de Neyman-Pearson) con
la que se obtiene una «razén de probabilidad» (LR), que si alcanza un valor >160,
indica un nivel de confianza mayor del 99,97% y marca PASA y si no lo alcanza
tras 15.000 barridos, marca NO PASA.

 Componentes estructurales basicos: microprocesador, sistema EEG,
generador de estimulos, sistemas de deteccion de ruido y de actividad

miogénica.

* Estimulo: clic de 100us, de polaridad alternante a 35 dB nHL, con un espectro

frecuencial entre 750 y 5000 Hz, a una frecuencia de 37 estimulos/seg.
* Otras versiones: Algo 2 (1994), Algo 3 (2004).
ABAER®: (House Ear Institute. Bio-logic Systems Corp. USA/Canada):

* Algoritmo: POVR (Point Optimized Variance Ratio: Punto de la Razén de la
Varianza Optimizada), refinamiento del método «Fsp» previo que se basaba en

el cociente de 2 varianzas: (Valor de la respuesta / valor del ruido > 3,1).

Con POVR se aplica el Fsp en varios puntos utilizando como estimulo clic a 37,1
Hz (35-40 y 55 dB nHL).

* La prueba muestra el POVR y los PEATC.
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* Si no se consigue un POVR > 3,1 después de 2 series de 6.144 estimulos se
concluye que NO PASA.
MAICO-BABY-SCREENER MB 11®: (Alemania):
* BERA phone: incluye electrodos, auricular y preampificador en una unidad.
* Algoritmo: «Fast Steady State» (FSS). Se envian 6 clics juntos (de 10 a 60
dB), lo que genera una respuesta de estado estable: «steady state response»
(SSR).
* El sistema guarda las respuestas en 2 memorias y las compara, debiendo
aparecer onda V a 40-50 y 60 dB para ser PASA.
* Si no hay criterio de PASA en 120 seg, es NO PASA (prueba muy rapida).
SABRE SLE®: (Queen’s Medical Center de Nottingham, 1984):

* Algoritmo: evallta la correlacion respuesta/ruido de dos curvas de PEATC
recogidas tras estimulacion con clics de polaridad alternante a una determinada
intensidad (por lo que ademas del cribado permite obtener el umbral auditivo). El

andlisis se realiza a partir de 60 puntos y analiza:
— Coeficiente de correlacion.

— Varianza de la respuesta.

— Relacion sefial/ruido.

ACCU SCREEN PRO-A® (con programa informatico Acculink®) de 32
generacion, fabricado por Fischer-Zoth (Alemania) y distribuido por GN
Otometrics. Madsen.

+ Algoritmo:

— La prueba se analiza a través de 8 ventanas (con una contaminacion ruidosa
similar en cada ventana). La evaluacion se realiza en cada una de las ventanas

y si los criterios de calidad se alcanzan en 1, entonces PASA.
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— Los datos que se van obteniendo se filtran para dar mas valor a la parte del

registro donde podria encontrarse la respuesta normal.

— Como en Algo, se aplica la teoria de la probabilidad binomial, valorando la

polaridad de mas de 100 puntos de muestreo.

* Estimulo: Clic a 55 Hz y con 2 intensidades (35 y 45 dB nHL).

D. ¢ QUE LE PEDIMOS A UNA PRUEBA DE CRIBADO AUDITIVO?
1. Validez (eficacia):

La mejor manera de valorar la eficacia de una prueba de cribado es
mediante la aplicacién de la matriz precedente, que expresa la sensibilidad y
especificidad de la prueba. Cuanto mas sensible sea la prueba, mas capacidad
tendra de detectar las hipoacusias congénitas y cuanto mayor sea Su

especificidad, mayor sera su capacidad de detectar nifios con audiciéon normal?.

En la tabla 1 siguiente se observan los porcentajes de sensibilidad y
especificidad obtenidos en los primeros estudios de validacion realizados con
PEATC-A (sobre todo con Algo.1)29:52-55;

Autor test diagnéstico | Equipo | n Pase | S E
Jacobson(1990) PEATCa convencional Algo® 224 35dB 100% 96%
Herrman(1995) PEATCa convencional Algo® 1187 | 35dB 98% 96%
Van.Sttraten(1996) | PEATC Audiometrico Algo® 250 35dB 100% 94%
Chen(1996) PEATCa convencional Algo® 260 35dB 93% 78%
Mason (1998) PEATC Audiometrico Sabre® 6983 | 50dB 90% 93%
Tabla 1. Primeros estudios de validacion con PEATCa. N: tamafio muestral, S:

sensibilidad, E: especificidad.

Los estudios de sensibilidad de la prueba de PEATCa varian entre el 90 y

el 100% vy la especificidad entre el 78 y el 96%. Parente et al*.

Pero: ¢ Es preferible una elevada sensibilidad o especificidad?:
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* En el afio 2000 el Joint Committee on Infant Hearing (JCIH)%¢ establece
que, el criterio de PASA/NO PASA debia ser el de 35 dB nHL y por ello todos los
equipos de PEATCa presentan la posibilidad de aplicar el estimulo a este nivel
de intensidad. Sin embargo: Algunos nifios pasaran el cribado a pesar de tener

un cierto grado de hipoacusia leve permanente®’.

* En los criterios del JCIH del 2007°® se indica la conveniencia de
identificar todos los grados y tipos de hipoacusia. Sin embargo, si reducimos el
nivel de cribado a 30 dB aumentan considerablemente los falsos positivos (FP)

consecuencia de hipoacusias conductivas temporales® .
Los FP tienen importantes consecuencias, entre las que destacan:
 Pérdida de pacientes (falta de seguimiento).
* Incremento de costes.
* Ansiedad familiar.
 Pérdida de confianza en el programa.

Los falsos positivos son mayores con OEAt°: 6-12 %, sobre todo en caso
de nifios prematuros®® y nacidos con menos de 48 horas®%63, Con PEATCa los

FP oscilan entre el 1y el 4 95465
Causas de falsos positivos con OEAt®667;

* La curva de aprendizaje es mas lenta que con PEATCay la mala técnica
(sobre todo por no escoger la sonda de tamafio adecuado), genera falsos

positivos.

* La presencia de restos de vérnix caseoso tras el parto en CAE o liquido
en oido medio, dan mas falsos positivos con OEAT que con PEATC-A (sobre

todo si el cribado se realiza con nifios menores de 24 horas de edad)®%°

» Ambiente ruidoso (externo o del propio nifio).
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Causas de falsos positivos con PEATCa:

» Factores mecanicos de oido medio e inmadurez o disfuncién del oido

interno o de la via auditiva central’®71 .

* Anomalia neuroldgica transitoria (elevacion reversible del umbral tras

hipoxia’73.

Pero ademdas, en caso de neuropatia/disincronia auditiva, cuya
prevalencia exacta es desconocida, estimandose que afecta al 10% de la
poblacién sorda’, la afectacion se encuentra mas alla de las células ciliadas
externas y por tanto las OEAt son normales (falso negativo), alterAndose
Unicamente los PEATCa. Las recomendaciones del JCIH (2007), expresan que
la «Unica técnica de cribado apropiada en la UCI neonatal (donde este problema

es mucho mas frecuente) debe ser la de PEATCa®®».

2. Tiempo de la prueba:
Se estima en unos 15 para los PEATCa® y en unos 2-5" para las OEAt.

Aunque la automatizacion y los nuevos algoritmos han disminuido el
tiempo, la prueba de cribado con PEATCa es mas larga que con OEAt, por los

siguientes motivos:

* A diferencia de las OEAt, los PEATCa requieren preparar al nifio
(limpieza, colocacién vy fijacion de electrodos) y colocacion de

auriculares”™ (unos 6 minutos).

» Con la manipulacion que conlleva esta preparacion se facilita el
despertar del nifio, incrementandose el tiempo de la prueba (con PEATCa

se requiere que el nifio esté mas tranquilo y adormilado que con OEAL).
La duracién de la prueba es variable dependiendo de:

— La audicion del nifio (si NO PASA hay que esperar 15.000 barridos).
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— Obstrucciones parciales del conducto o presencia de liquido en oido medio
pasan la prueba con mas frecuencia que con OEAt (mayor numero de falsos

positivos en las primeras 24 horas), pero se tarda mas tiempo.

— Condiciones de la prueba: el ruido ambiente afecta mas a las OEAt, y la
actividad miogénica (estado de relajacion del nifio) a los PEATCa’®, pero hay
gue tener en cuenta el tiempo global: con OEAt se necesita recribar a mas nifios
(por presentar mayor nimero de falsos positivos y realizar PEATCa a los que
sean portadores de factores de riesgo de neuropatia auditiva.

3. Costes:

Para su evaluacién se deben tener en cuenta los siguientes apartados’’:
* Precio del equipo de cribado.

» Gastos de personal.

* Precio de material desechable.

* Pruebas de seguimiento.

* Diagndstico audioldgico.

Aungue el coste de la prueba de cribado con PEATCa es mas elevado
gue con OEA, el coste final, considerando el seguimiento (pruebas de recribado)
y el diagndstico audioldgico, es mayor con OEAt. Segun los «Centros de Control
y Prevencion de la Enfermedad de EEUU (CDC)"®» y los estudios efectuados por
diferentes autores, un programa de cribado con OEAt tiene un gasto similar que
con PEATCa. Pero ademas, hay que afiadir los «costes intangibles»,
consecuencia de los falsos positivos: ansiedad familiar, desplazamientos,

pérdida de trabajo..., que son mayores con OEAt¢.
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4. Eficiencia:

Analizados los datos anteriores, ¢ cual es la mejor prueba de cribado, la
prueba con OEAt o la de PEATCa?: Ninguna prueba de cribado es perfecta.
Tanto las OEAt como los PEATCason procedimientos aceptables para

diferenciar hipoacusias moderadas y mas severas (igualmente eficaces’).

Por tanto, la seleccion de una prueba u otra va a depender de su eficiencia en el

contexto donde se realice el cribado:

» Dada la lenta curva de aprendizaje de las OEAt; en programas de
escaso cribado, cambios de personal alguno autores sefialan mejor los
PEATCa’®.

 Si se requiere realizar las pruebas de cribado en las primeras 24

horas: mejor PEATCa.
» Si UCI neonatal: PEATCa.

* Segun el volumen de nifios a cribar y el material y personal
disponible: OEAt/PEATCa.

No obstante, con independencia de la prueba elegida deberemos seguir
las recomendaciones del CODEPEH (2014)%3, que refiere como objeto de
cribado «la hipoacusia congénita permanente, unilateral o bilateral, tanto
sensorial como conductiva y neural (neuropatia/disincronia auditiva)». Asi
mismo, segln las normas establecidas por la CODEPEH?? en 2010 que regula

el cribado neonatal de la hipoacusia:

» Se deben explorar ambos oidos en al menos el 95% de todos los recién

nacidos.

* La tasa de falsos positivos debe ser igual o inferior al 3% y la de falsos

negativos debe tender al 0%.

* La tasa de remision para estudio en el Servicio de ORL debe ser inferior
al 4%.
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* La tasa de nifios perdidos en el seguimiento debe ser inferior al 5% de
los referidos.

Benito JI** sobre los potenciales evocados compara los resultados del
cribado con OEAt durante los tres primeros afios de implantacion en un Servicio
y los obtenidos durante el primer afio de aplicacion de los PEATCa, en idénticas
condiciones, encontramos las siguientes diferencias, estadisticamente

significativas
Sobre un total de 1.500 nacidos al afio:
» Con OEAt se pierden 15 nifios mas que con PEATCa.

» Con OEAt 300 nifios mas que con PEATCa, se van en fin de
semana sin la prueba de cribado, teniendo que volver a realizarsela

ya que enfermeria solo efectla el cribado de lunes a viernes).

Con PEATCa, pasan el primer cribado 75 niflos mas que con
OEALT y por tanto, no precisan volver, ni generan preocupacion en

los padres

* Con OEAt, 70 nifios mas que con PEATCason derivados a

consulta de ORL para valoracion clinica, otoscopia y PEATC.

Con lo que concluyen que pueden afirmar que, en su medio, ha valido la
pena cambiar las OEAt por los PEATCa como procedimiento de cribado auditivo

universal

E. Potenciales Evocados Auditivos del Tronco Cerebral (PEATC)

La activacion de las neuronas de la via auditiva tras un estimulo
seleccionado (generalmente un clic o chasquido) se refleja en el trazado eléctrico
recogido mediante electrodos de superficie colocados en la piel. Los cambios en

la intensidad, representados de forma practica con respecto al tiempo, se
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relacionan con el viaje de la informacion auditiva desde el receptor periférico
hasta los centro auditivos, especificamente, las estaciones sinapticas situadas
en cada ganglio correspondiente y diferentes zonas del tronco del encéfalo. Los
potenciales evocados estan presentes en el ser humano desde las 25 semanas

de edad gestacional y no se afectan por el suefio, sedacién o atencion®.

Los PEATC se reconocen como la prueba patron o gold standard de la
valoracion auditiva en el neonato y el lactante, aunque debemos recordar, siendo
estrictos, que no es una prueba auditiva ya que la audicidén se verifica en la
percepcion consciente del sonido. Los potenciales evocados reflejan la
integridad del o6rgano receptor y de la via auditiva y sus resultados se

correlacionan estrictamente con la audicién del paciente®.

Los PEATC han sido utilizados en programas de cribado universal en
recién nacidos con alto riesgo de padecer hipoacusia (en los que la prueba se
realiza al 5% de los recién nacidos), con resultados superiores a las técnicas
utilizadas hasta entonces. Sin embargo, su uso en programas de cribado

universal esta limitado por dos motivos:

a) la prueba es un test audioldgico especializado que requiere
personal experimentado para su interpretacion. Ademas, requiere tiempo
y condiciones de realizacion especificas. Esto supone un coste dificil de

asumir por un programa de cribado universal.

b) es imprescindible conocer a priori las caracteristicas de un test
usado en un programa de cribado y que éstas no varien dependiendo de
factores externos al nifio, como puede ser la interpretacion de la prueba
por uno u otro audidlogo. S6lo un algoritmo de deteccién automético es
capaz de producir tasas predecibles que permitan la construccién de un

programa de cribado conociendo los costes y posibles errores.
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F. Problemas e inconvenientes de los programas de cribado auditivo

El problema con el que se enfrenta el cribado es el rescate de los falsos
negativos, es decir, aquellos nifios sordos que no han sido detectados por el
programa de cribado. El porcentaje ideal seria el 0%, pero se acepta como
asumible un porcentaje del 2-3%. En estos pacientes se sospechara la
hipoacusia mas tarde, cuando comiencen con retraso del lenguaje. En este punto
es de suma importancia conocer los factores de riesgo de neuropatia auditiva
(Anexo 1), ya que a estos nifios seria aconsejable la realizaciéon de PEATCa,
evitando asi falsos negativos. Estudios como el de Amatuzzi®? et al, que observé
nifios con estancia en UCI que habian fallecido y a los que se les practicé la
autopsia, encontraron lesiones selectivas de las células ciliadas internas, esto es
de suma importancia ya que estos nifios serian falsos negativos en cribados con
OEAt.

Por los inconvenientes anteriores hay grupos de cribado que prefieren
utilizar como prueba los PEATCa, que presentan una serie de ventajas claras
sobre las OEAL:

-Fiabilidad

-Cubre alteraciones retrococleares

-La existencia de otitis secretora no hace que la prueba sea negativa
-Orientacioén diagnadstica y localizacion topogréfica de la lesion

También es necesario saber que los PEATCa tienen desventajas
derivadas del mayor tiempo necesario para realizar la prueba y la necesidad de

tener un personal con mas entrenamiento.

Habrd un pequefio niumero de casos que deberan ser seguidos en
consulta a pesar de que hayan pasado el cribado. Seran aquellos nifios con otitis
media secretora®! (hasta un 20%, existe gran variabilidad en la literatura) y los

gue presenten factores de riesgo de hipoacusia tardia o progresiva.

La informacién a los padres sera comunicada con sumo cuidado, sin

ocultar informacién, pero dejando claras las posibles causas que pueden influir
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en que el resultado de las pruebas no sea el esperado. En aquellos casos en los
que al paciente se le realice el cribado con OEAt, puede darse que éstas sean
negativas en ambos oidos (hipoacusia bilateral). Se debe explicar a los padres
que el nifio no es necesariamente sordo ya que esta prueba se ve influenciada
por el ruido ambiental y por la ocupacion del oido externo con restos del parto o
por la presencia de moco en el oido medio, por tanto el paciente pasara a la
segunda fase del cribado. Si los pacientes presentan un oido alterado, se les
explicara a los padres lo mismo que antes, dejando claro que si el nifio resultara

finalmente sordo, al ser unilateral no afectaria al desarrollo normal del nifio.

G. Eficacia, efectividad y eficiencia®

Los términos eficiencia, eficacia y efectividad son bien afiejos en la
terminologia empleada en un contexto econdmico, como también lo son cuando

se usan en los mas disimiles campos del saber y en la vida corriente.

En el caso concreto de Salud Publica, de unos afios a esta parte también
se ha acentuado su uso, especialmente en los casos de eficiencia y eficacia, y
se aprecia, en ocasiones, que no se distingue si se esta hablando exactamente
de algo eficiente, de algo eficaz o si los términos se estan utilizando como si

fueran sinénimos.

Cuando se emplean los términos eficiencia, eficacia y efectividad, ya sea
en sentido general o con sentido econémico, no caben dudas de que la intencién
cualitativa va en la direccién de lo bueno, de lo que funciona bien, del resultado
gue soluciona satisfactoriamente un problemay de que ocurre lo que debe ocurrir
sin contratiempos; en su intencion cuantitativa son las situaciones mencionadas
con la menor cantidad posible de gastos de todo tipo. ¢Pero cual es el término

correcto para caracterizar cada situacion?
Eficiencia: f. Virtud y facultad para lograr un efecto determinado.1

Eficacia: f. Virtud, actividad, fuerza y poder para obrar.1
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Efectividad: f. Calidad de efectivo. 2. Mil. Posesién de un empleo cuyo grado se
tenia.l

Como se aprecia, en el idioma espariol el término eficiencia expresa el
poder lograr un efecto, una consecuencia, lo cual también puede interpretarse
como alcanzar un propésito. Nada mas. Por lo tanto, y atenidos a la acepcion
transcripta, cuando alguien o una organizacién se propone conseguir un efecto

y lo consigue, ha sido eficiente, sin otras consideraciones.

Por su parte, la eficacia es la fuerza para poder obrar, es decir, disponer
de la capacidad ejecutiva necesaria para poder hacer algo. Nada mas. Por lo
tanto, si alguien o una organizacién disponen de los recursos para hacer algo
que se propone o necesita y ademas posee la capacidad de usarlos en funcion
de ese propdésito, es eficaz, sin otras consideraciones.

Por ultimo, el término mas complicado de resumir es efectividad, que
es calidad de efectivo, y el término efectivo tiene seis acepciones principales y
tres complementarias; de ellas, la que mas se ajusta a la intencion de este trabajo
es la siguiente: "Real y verdadero, en oposicion a lo quimérico, dudoso o
nominal." Nada mas. Por lo tanto, si alguien o una organizacion hacen cosas que
conduzcan a un efecto o una consecuencia real, verdadera y que no deja lugar

a dudas, ha demostrado efectividad, sin otras consideraciones.
Se presenta un ejemplo ilustrativo de definiciones asignadas:

EFICACIA: Es la relacion objetivos/resultados bajo condiciones ideales:

eficacia __ Objetivos
" Resultados

Estos resultados son los que se obtienen bajo condiciones que pueden
considerarse ideales. El concepto de eficacia abordado con este tipo de enfoque
econdémico quiere decir que el propdsito a que se aspira puede lograrse bajo las

condiciones que favorezcan al maximo su consecucion. Dicho de otra manera,
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cuando se crean condiciones de méaximo acondicionamiento para alcanzar un fin

y éste se logra, los recursos puestos en funcion de ese fin fueron eficaces.

La eficacia es un axis para lograr algo que ha demostrado que es posible.

EFECTIVIDAD: Es la relacién objetivos/resultados bajo condiciones reales:

. Objetivos
efectividad = )

Resultados

Estos resultados son los que se obtienen bajo condiciones reales. El
concepto de efectividad abordado con este tipo de enfoque econémico quiere
decir que el propdsito se ha logrado bajo las condiciones reales del lugar donde
se llevo a cabo. Dicho de otra manera, cuando se llevan a la practica acciones
para lograr el propoésito que previamente se alcanzo bajo condiciones ideales y
éste se consigue bajo las condiciones reales existentes, los recursos puestos en

funcién para ese fin fueron efectivos.

EFICIENCIA: Es la relacion recursos/resultados bajo condiciones reales.

eficiencia = b
" Resultados

La eficiencia se evalla a partir de comparaciones. Los estudios de eficacia
y efectividad no incluyen recursos, los de eficiencia si. Para que haya eficiencia
el proceso tiene que ser efectivo; el mas eficiente es el que mejor relacion

recursos/resultados presenta.
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H. Coste y coste-efectividad de los programas de cribado

En la puesta en marcha de un programa de cribado universal es necesario
valorar su coste, considerando el de la técnica en si y la tasa de FP, es decir, el
porcentaje de nifios que enviamos para estudio audiolégico y en los que luego
no se confirma la hipoacusia. Por ello, aunque la técnica de cribado suponga un
bajo coste si se genera una tasa de falsos positivos grande, esto encarecera el
programa de cribado, sin olvidar la ansiedad generada en los padres y la mala
imagen de la institucion que realiza el estudio. En conclusion, debemos valorar
la relacion coste/efectividad y el coste por nifio del algoritmo de técnicas

utilizadas en el programa de cribado.

El andlisis coste efectividad es la técnica de evaluacion mas utilizada en
la actualidad para la comparacion de distintas estrategias de intervencién
terapéutica. Este tipo de andlisis es un requisito requerido por el NCHAM?&
(National Center for hearing Assesment) para recomendar una accion sobre la

salud. La categorizacion de los costes es la siguiente:

Costes directos: son sanitarios (salario del profesional, coste del equipo y
tratamiento) y del paciente (transporte desplazamiento, permisos laborales de

los padres si ya no estan de baja...)
Costes indirectos: perdidas en la productividad, otros usos del tiempo
Costes intangibles: dolor, ansiedad-sufrimiento, reacciones adversas

Entre los estudios que cuantifican estos valores dependiendo del
protocolo que se utilice Keizirian® et al., (77) publican un estudio de coste del
cribado universal en el que compar6 el coste de cuatro protocolos diferentes:
PEATCa solo, PEATCa en dos fases, OEAt en dos fases y OEAt seguido de

PEATCa, concluyendo que las OEAt en dos fases es el menos costoso.

Boshuizen® et al., (78) comparan el coste-efectividad de varias
estrategias de cribado estimando el coste que produce cada nifio sordo
detectado por el programa. En el coste solo se incluian las pruebas diagndsticas

y se excluian los gastos de tratamiento y seguimiento del paciente. Los
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resultados fueron que el coste era ligeramente superior con PEATCa debido al
material desechable que precisa el equipo. También vio que el cribado en tres
etapas es mas caro que en dos pero a la larga reduce el gasto en pruebas
diagnosticas, siendo las OEAt la prueba méas barata pero con menor valor

predictivo positivo.

Tras estos dos estudio clasicos, existen otros estudios®’88 revisando en
la literatura sobre la idoneidad de protocolos en una etapa o dos etapas, por regla
general, los que solo constan de una fase tienen un menor coste directo en lo
que a cribado se refiere, aunque supone un aumento de FP que puede tener las
consecuencias negativas ya expuestas (costes intangibles), ademas de la
posibilidad de sobrecargar el seguimiento y saturacién de los servicios
diagndsticos. Sin embargo, los protocolos de multiples etapas presentan como
ventajas tasas de derivacion mas bajas®® y tasas de FP muy bajos (es decir, se
deriva a diagnosticar menos pero los que se derivan son en su mayoria nifios

con hipoacusia), y como inconveniente supone un aumento del coste directo.

|. Sistema ALGO ® (NATUS)

El primer sistema de PEATCa para el cribado de hipoacusia desarrollado
es el Algol® (Natus Medical Inc.), presentado en 1985%, el sistema algo
(ap6cope de algoritmo) utiliza un modelo binario de deteccién de sefial. El equipo
muestrea el voltaje de respuesta cada 0,25 milisegundos durante los 25
milisegundo posteriores a la aplicacion del estimulo. La polaridad de cada uno
de esos puntos de muestreo se codifica como 1 si es positiva 0 0 si es negativa.
Si el ruido es similar a la sefal, la polaridad se acercara a 0,5. Si la sefal del
potencial evocado es mayor que el ruido de fondo el valor se acercara al 1 o al

cero dependiendo de la polaridad.

Una vez obtenido este muestreo, el sistema compara la polaridad de la
respuesta obtenida en nueve puntos en una curva obtenida al promediar las

pertenecientes a un grupo de 35 neonatos sanos. La influencia de cada punto
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seleccionado en el resultado es ponderada multiplicada por un factor de

correccion.

El equipo estudia las lecturas recogidas obteniendo el promedio de
respuestas binarias ponderadas cada 500 barridas (secuencia de clic y lectura
de respuesta). Para comparar el resultado obtenido con la onda patron se utiliza
un test estadistico denominado de Neyman-Pearson. Como resultado se obtiene
una razén de probabilidad denominada L.R. (likelihood ratio) igual a un cociente
entre proporcién obtenida y la proporcion esperada de no respuesta. La prueba
finaliza cuando el LR es mayor de 160 (detecta una respuesta con un nivel de
confianza mayor de 99,997%) o tras realizar 15 barridos sin alcanzar suficiente

significacion estadistica.

El equipo se compone de un microprocesador, un sistema
electroencefalogréfico, un sistema generador de estimulos, sistema de deteccion
de ruido ambiente y de actividad miogena. El estimulo utilizado es un clic
alternante de 35 dB nHL, con un espectro de frecuencia de 37 estimulos por
segundo. Estos se presentan mediante auricular adhesivo que se adhiere a la
piel alrededor del pabellébn auricular, sellandolo y disminuyendo el ruido
ambiente. Para registrar los potenciales se utilizan electrodos desechables de
gel que se colocan en la frente, el cuello inmediatamente por debajo de la nuca
y en el hombro del lactante. La preparacion de la piel es minima con limpieza

superficial con torunda y suero.
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Imagen 3. Aparato de PEATCa Algo3 de natus.

J. Otoemisiones acusticas. EchoScreen® (NATUS).

Es un instrumento de OEAt automatico y rapido, de uso portatil utilizado
para realizar pruebas a neonatos, nifilos y adultos. Dispone de varios protocolos
para realizar pruebas, siendo la mas usada la de screening neonatal. Los
resultados de las pruebas, junto con la indicacion Apto/No apto, se muestran en
pantalla o se pueden imprimir desde una impresora térmica. El usuario puede
elegir entre tres longitudes diferentes para el cable que va desde la unidad hasta
la sonda, lo que proporciona una gran flexibilidad para adaptarse a diversas
situaciones a la hora de realizar las pruebas. Las pruebas podran realizarse

incluso con la unidad colocada en el soporte.

Es util para programas de cribado auditivo neonatal. Flexible en su uso

por personal de enfermeria por su programa informatico, no necesita
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interpretacion por especialista ORL. Se requiere un sellado adecuado del canal
auditivo y pulsar un sélo botdn para iniciar la prueba. Los resultados impresos
muestran Apto o No apto y el administrador del programa podra revisar los datos

reales.

Dispone de una sonda pequefa y ligera con un cono extraible. Esto
permite una limpieza y sustitucion rapidas en caso de que se obstruya con cera
proveniente del canal auditivo. La sonda también es desmontable, permitiendo
asi la conexion de cables de varias longitudes para que se pueda montar el

instrumento segun las necesidades del usuario®!.

Imagen 4. Aparato de Echo-Screen.
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K. Neuropatia auditiva.

No fue hasta mediados de la década de los noventa cuando Arnold Starr®?
y Su grupo, gracias al uso de las otoemisiones acusticas, describieron una
patologia que se caracteriza por la presencia de una hipoacusia neurosensorial,
con PEATC ausentes o alterados y con dificultad para la comprension del

lenguaje, mientras que las OEAty los microfonicos cocleares (MC) son normales.
ETIOLOGIA

Las posibles causas de la neuropatia auditiva se han clasificado en tres

grupos: de causa genética, adquiridas e idiopéticas.
Genética

Hasta el 40% de los casos de neuropatia auditiva tienen un origen genético.
Esta patologia se ha descrito formando parte de sindromes como la enfermedad
de Charcot-Marie-Tooth o neuropatia sensitivo motora tipo | y en la ataxia de
Friedreich. Mutaciones genéticas aisladas también pueden originar esta
patologia, como la mutacion del gen que codifica la otoferlina, el gen OTOF.
Otras alteraciones son la mutacion del gen AUNA, que va a causar anomalias
en las células ciliadas internas, en las dendritas terminales y en sus sinapsis; y
la mutaciébn del gen que codifica la proteina pejuakina, provocando una

hipoacusia de grado severo.
Adquirida

Otro posible origen de la neuropatia auditiva es una causa adquirida,
causante del 30% de los casos. Entre ellas se encuentran el sindrome hipéxico-
isquémico, la hiperbilirrubinemia y cualquier patologia que afecte a la
sincronizacion neural del VIII par en el tronco cerebral, como la asfixia perinatal,
procesos infecciosos viricos y la prematuridad. De entre ellas destaca la
hiperbilirrubinemia, sin embargo se desconoce el por qué pese a que la ictericia
aparece en un gran porcentaje de neonatos, la neuropatia auditiva se desarrolla
s6lo en algunos de ellos. Se piensa que estos nifios podrian tener una
predisposicién genética que condicione una hipersensibilidad a la bilirrubina.

Estudios en neonatos con hiperbilirrubinemia han demostrado que las
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alteraciones en los PEATC desaparecen después del periodo neonatal sin dejar
secuelas en la mayoria de los casos. Con respecto a la prematuridad, el aumento
de la supervivencia de los recién nacidos prematuros y con bajo peso, hace

probable un aumento de la prevalencia de neuropatia auditiva en el futuro.
Idiopatica

En el 30% restante de los sujetos no se ha encontrado una causa que
justifique el desarrollo de la neuropatia auditiva. Son los casos de etiologia
idiopatica, aunque muchos de ellos probablemente tengan un origen genético
gue hasta ahora no se ha podido demostrar.

LOCALIZACION DE LA LESION

Para que las vias periféricas y centrales codifiquen la informacion
acustica, en primer lugar deben traducir las sefales acusticas en impulsos
neuronales y después transmitir los cambios acusticos rapidos caracteristicos de
estas sefales (como la velocidad del habla) a lo largo de las vias neuronales de
manera sincronizada. El sistema coclear transforma la onda sonora en un
mensaje neurosensorial que, a través de los circuitos neuronales que forman la
via auditiva, llegarda a la corteza. En pacientes con neuropatia auditiva, la
sincronizacion necesaria para la transmision de la informacion sonora se altera,
lo que conlleva una dificultad en la comprensién del habla, especialmente cuando

hay ruido en el ambiente.

Esta alteracion puede producirse a cualquier nivel entre las células ciliadas

externas (intactas) y el tronco cerebral. Cardén et al. %3

-Células ciliadas internas.
-Sinapsis entre las células ciliadas internas y las fibras nerviosas aferentes
del VIII par.

-Neuronas del ganglio espiral.
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-Axones de las neuronas ganglionares en su curso hacia el tronco

cerebral.
-Por combinaciones de las anteriores.

La localizacion exacta de la lesion sigue sin poder establecerse en la
actualidad.

DIAGNOSTICO

El motivo mas frecuente de consulta de estos pacientes, cuando nos
referimos a los nifios, es un retraso en el aprendizaje escolar y una deficiente

comprension del lenguaje.

En primer lugar se llevara a cabo una anamnesis y una exploraciéon
pediatrica y otorrinolaringoldgica generales, que resultardn normales. Se deben
buscar antecedentes de causas hereditarias de neuropatia, si hay antecedentes
de prematuridad, anoxia perinatal, hiperbilirrubinemia o procesos infecciosos
febriles.

Las pruebas de imagen, fundamentalmente RMN cerebral, de angulos
pontocerebelosos y de oido interno van a ser normales, descartando un origen

tumoral o enfermedades hereditarias tipo neurofibromatosis. Tapia MC?#. (87).

El audiograma tonal va a mostrar una hipoacusia neurosensorial en grado
variable, que oscila de leve a profunda, con un predominio de la afectacién
bilateral y simétrica. Al realizar una audiometria verbal a estos pacientes se
observa la desproporcionada falta de comprension del lenguaje, especialmente
en ambientes ruidosos. En nifilos pequefios, cuando sea posible, puede

recurrirse a la audiometria conductual.

Las OEAt son sonidos débiles emitidos por la coOclea, de manera
espontanea o en respuesta a una sefial acustica. Se generan por el movimiento
de las células ciliadas externas, indemnes en esta patologia, por lo que, al menos
inicialmente, las OEAt van a ser positivas. Sin embargo, pueden negativizarse

posteriormente, sin que se conozca la causa. Algunos autores han observado
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gue esta negativizacion se produce después del empleo de prétesis, lo que
sugiere que se debe a una sobreestimulacion de las células ciliadas externas.

En aquellos casos en los que haya una fuerte sospecha de neuropatia
auditiva y las OEAt resulten negativas, podemos recurrir a la electrococleografia,
que determina el potencial microfénico coclear, el Unico dato que permanece

constante cuando las células ciliadas externas funcionan correctamente.

Los PEATC miden la actividad dendritica en la corteza cerebral. Al estar
alterada la sincronizacion neural del VIII par craneal, van a estar ausentes o
alterados, desproporcionadamente en comparacion con los resultados de la
audiometria. Pueden ser utilizados para localizar la patologia en distintas zonas

del trayecto del nervio.

Los potenciales evocados auditivos de estado estable (PEAee) permiten
evaluar de forma simultanea varias frecuencias, lo que reduce el tiempo de
exploracion, facilitando el estudio de los nifios. Se originan por superposicién de
los PEATC, cuando se estimula a frecuencias suficientemente rapidas entre los
70-110 Hz.

El umbral del reflejo estapedial puede aumentar o incluso estar ausente.

Estos pacientes presentan un test de Metz positivo.
Diagnostico precoz de la neuropatia auditiva

El diagndstico precoz de la neuropatia auditiva s6lo puede llevarse a cabo
mediante el registro combinado de los PEATCa y de las OEAt. En aquellas
Comunidades Auténomas del Estado Espafiol que han optado por un cribado
auditivo mediante OEAt, puede representar un problema de cara al diagnéstico
temprano. Concretamente, en Andalucia®* se realiza un registro de OEAt a todos

los recién nacidos, generalmente antes del alta hospitalaria.

En aquellos casos en los que el resultado de la prueba sea negativo, se
informara a los familiares de los signos de sospecha de hipoacusia y de qué

deben hacer ante la aparicion de los mismos.

Si el resultado no ha sido concluyente, el bebé sera derivado al Servicio de

otorrinolaringologia con el fin de continuar el estudio. Se volvera a realizar un
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registro de la OEAt antes de los 2 meses de edad, y si éste no es concluyente
se volvera a estudiar al nifio, esta vez mediante un registro de los PEATC antes

del sexto mes de vida.

El diagnostico precoz va a permitir una intervencion temprana,

obteniéndose mejores resultados terapéuticos.

TRATAMIENTO

El tratamiento debe comprender en primer lugar, la atencion temprana y

la rehabilitacidén logopédica.

El uso de audifonos en estos pacientes es un tema controvertido. En la
neuropatia auditiva las células ciliadas externas estan indemnes, siendo su
principal problema la falta de comprension del lenguaje, con lo que los audifonos
no siempre aportan un gran beneficio. Incluso, en ocasiones, la amplificacion del
sonido puede ser perjudicial por el riesgo de provocar un trauma acustico sobre
las células ciliadas externas. No obstante, algunos pacientes mejoran en la

comprension del lenguaje gracias al uso de estos dispositivos.

El implante coclear es otra alternativa a tener en cuenta sobre todo en
aquellos pacientes en los que la causa de su pérdida auditiva esta provocada

por una alteracién genética, concretamente, el déficit de otoferlina.

Las mutaciones en el gen OTOF (2p23.1) son responsables de hasta el
1.4-5% de los casos de hipoacusia neurosensorial de origen genético no
sindromico. Jian et al. °. Esta mutacion va a ocasionar una hipoacusia
autosdmica recesiva identificada como DFNB9. En Espafia es particularmente
frecuente la mutacion Q829X en el exdn 22, siendo la tercera mutacion causante
de hipoacusia neurosensorial mas comun en esta poblacion segun Dalamon et
al®, El fenotipo resultante es una sordera prelingual, de grado severo o profundo
que puede manifestarse como una neuropatia auditiva, en ausencia de
malformaciones del oido interno. La homogeneidad fenotipica contrasta con la
heterogeneidad observada en otras mutaciones, como las que afectan al gen de

la conexina 26.
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El gen OTOF codifica la proteina otoferlina, una proteina fer-1-like. Esta
se encuentra en la coclea, el vestibulo y el cerebro. En lo que concierne al tema
de estudio de esta revision, la otoferlina presente en la céclea se expresa
fundamentalmente en las células ciliadas internas, estando implicada en el
transporte vesicular presindptico. También pueden verse afectadas las células
ciliadas externas, pero la expresion de este gen es menor en ellas.( Cafiete O.%

)-

La proteina otoferlina pertenece a una familia de proteinas citosdlicas
ancladas a la membrana. Actia como un sensor de calcio que desencadena la
fusidn de las vesiculas sinapticas con la membrana presinaptica mediada por

calcio.

Su déficit origina un bloqueo en la transmision sinaptica en las células
ciliadas internas, lo que ocasiona el descenso del nimero de neuronas
presentes en el ganglio espiral. Esto va a afectar a la velocidad de exocitosis de
las vesiculas sinapticas, alterandose la sincronia de la activacion sinaptica de las

neuronas del ganglio espiral.

Como consecuencia de la alteracion de la proteina otoferlina, la liberacion
del glutamato en la hendidura sinaptica es anormal y puede inhibir la activacion
del nervio auditivo o solo activarse ante estimulos de alta intensidad. Estas
alteraciones se traducen en potenciales prolongados en la electrococleografia
transtimpanica, un patrén consistente con una eficacia sinaptica limitada y que

tiene como resultado grados variables de hipoacusia.

El gen OTOF contiene 49 exones y codifica isoformas largas y cortas de
la proteina Rodriguez-Ballesteros et al.®® en funcién del sitio de inicio de la
transcripcion. Los 19 primeros exones codifican exclusivamente isoformas
largas, que contienen seis dominios C2 con capacidad para unirse al calcio y a
los fosfolipidos, mientras que las isoformas cortas soOlo contienen tres.
Dependiendo del exdn utilizado para codificar la region C-terminal y el codon de
stop, encontramos dos tipos de transcriptores, los que emplean el exén 47 y los
gue utilizan el 48. Mientras que en el cerebro se han detectado ambos tipos de

transcriptores, en la coclea humana unicamente esta presente el que utiliza el
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exon 48, por lo que cualquier mutacion que afecte a esta region no podra ser
compensada por la funcion del transcriptor que utilice el exén 47, resultando en
la disfuncién de la proteina otoferlina. Chang et al.®®.

Este gen fue por primera vez identificado en una familia libanesa
originalmente diagnosticada de neuropatia auditival®. Pese a que la mutacion
descrita mas frecuente es la p.Q829X, diversas mutaciones se asocian al

fenotipo causante de DFNBO.

Rodriguez-Ballesteros et al.}%! durante la realizacién de un estudio sobre
el screening genético de las mutaciones del gen OTOF, descubrieron cuatro
mutaciones mas: pArg708Ter, p.Trpl425Ter, c.4362+2T>G y p.lle1954del. Mas
tarde, en un estudio sobre la prevalencia y el espectro de mutaciones en el gen
de la otoferlina®, identificaron 18 nuevas secuencias patogénicas, que ampliaron
el nimero de secuencias conocidas hasta 2008 a un total de 42 mutaciones
patogénicas. La mayoria de estas mutaciones dan lugar a proteinas truncadas,
proteinas con C-terminal anormal y a la no sintesis de proteinas por degradacion
de sus ARNm. En este mismo estudio, comprobaron que la mutacién mas
frecuentemente encontrada es la p.GIn829X. Asi mismo, analizaron
microsatélites proximos al gen OTOF, lo que les permitié identificar un Unico
haplotipo asociado con esta mutacidn, presente en familias espafiolas,
argentinas, colombianas y cubanas, lo que les llevé a la conclusion de que el
origen de la mutacion estd en un ancestro espafiol comun. El screening que
realizaron, les llevo a la conclusion de que las mutaciones en el OTOF son
responsables de al menos el 8% de las hipoacusias neurosensoriales de

herencia autosémica recesiva en la poblacion espafiola.

Wan Jian et al. 192 publicaron en 2011 un estudio en el que evaluaban las
variaciones en diversos genes, incluyendo el gen OTOF, causantes de
neuropatia auditiva postlingual en pacientes en el noroeste de China. En él
encontraron 7 nuevas variaciones del gen de la otoferlina: 2 mutaciones
silenciosas, 3 mutaciones sin sentido y 2 mutaciones en la regién de splicing;

gue se sumarian a las mas de 60 descritas hasta entonces.
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Algunas mutaciones causan un fenotipo diferente al esperado, sugiriendo
cierta funcién residual de las proteinas mutadas. Santarelli et al.1%3, Entre ellas
hay seis mutaciones (p.I515T, p.G614E, p.G541S, p.R1080P, p.R1607W vy
p.E1804del) relacionadas con un fenotipo de hipoacusia asociada a la
temperatura. En esta neuropatia auditiva relacionada con la temperatura, los
pacientes tienen umbrales de audicion normales y ligeramente elevados cuando
estan afebriles. Sin embargo, cuando la temperatura corporal aumenta, su
umbral auditivo también lo hace, ocasionando grados variables de hipoacusia.
Lo mismo sucede con la comprension del lenguaje: en situacién afebril la
comprension es normal en ambientes silenciosos, mientras que en presencia de
ruido disminuye. Cuando el paciente esta febril, esta dificultad en la comprension
del lenguaje aparece incluso en ambientes silenciosos. También se ha descrito

la mutacién p.E1700Q, causante de una pérdida progresiva de la audicion.

En la actualidad, el espectro de mutaciones en el gen OTOF conocido
incluye mas de 90 mutaciones patoldgicas y alrededor de 50 mutaciones

silenciosas.

Pese a que la localizacién de la lesion en la neuropatia auditiva sigue
siendo un tema de estudio, Rodriguez-Ballesteros et al. En su articulo publicado
en 2008%, hipotetizan sobre la localizacion de la lesion en la hipoacusia causada
por la mutacion del gen de la otoferlina. Afirman que la presencia de OEAt
normales indica que las células ciliadas externas del érgano de Corti tienen un
funcionamiento normal, y que por lo tanto la lesion debe hallarse en las células
ciliadas internas, por lo que se trata de un subtipo de neuropatia auditiva con

lesiédn coclear.
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OBJETIVOS

Objetivo general

Valorar el coste efectividad de las técnicas actuales de cribado neonatal, OEAt y
PEATCa

Objetivos especificos

Analizar coste econdmico de cada una de las técnicas.
Analizar el tiempo de realizacion de cada una de las técnicas.

Analizar el nimero de intentos hasta conseguir resultado concluyente.

A w NP

Analizar el grado de ansiedad de los padres hasta tener un resultado
concluyente cuando no se obtiene en el primer intento.

5. Valorar la influencia de los factores de riesgo en la eficiencia de las
pruebas de cribado.
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MATERIAL Y METODO
Metodologia
Disefo: estudio observacional, analitico y retrospectivo.

Muestra: Para este estudio se han utilizado los datos obtenidos de las historias
clinicas de los nifios nacidos en el hospital Juan Ramoén Jiménez de Huelva,
desde julio a diciembre de 2012 a los que se le realizd OEA, PEATCa o0 ambas.
La encuesta sobre ansiedad se realiz0 a los padres de los nifios que se derivaron

a tercer filtro por no haber pasado los dos previos.

Calculo del tamafio muestral: En primer lugar, se ha partido de estudios previos
gue muestran similares niveles de sensibilidad de las técnicas PEATCay OEATt
(en torno al 93%), sin embargo sefialan una mayor especificidad del PEATCa
(96%) respecto al OEAt (65%)°. Teniendo en cuenta estos datos, y
considerando un nivel de confianza del 95%, una potencia del 95% y un 10% de
posibles pérdidas acaecidas durante el periodo de investigacion, se ha calculado
que el tamafio muestral minimo, representativo para ambos grupos, seria para
este estudio de al menos 361 pacientes, distribuidos de forma equitativa entre

ambos (180 en cada uno).

Sujetos:
Criterios de inclusién; datos de:
-Recién nacidos a los que se realiz6 OEAt

-Bebes con factores de riesgo para hipoacusia y menores de 6
meses a los que se realizé PEATCa.

Se excluyeron a aquellos con los siguientes criterios: Llanto incontrolable
gue imposibilite la realizacion de la prueba. Movimiento fisico importante por
parte del nifio que imposibilitara la realizacion de la prueba. Ruidos no

fisiologicos. Interferencias miogénicas.
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Equipo:

OEAt: Echoscreen: Es un instrumento de OEAt automatico y rapido, de
uso portétil utilizado para realizar pruebas a neonatos, nifios y adultos. Dispone
de varios protocolos para realizar pruebas, siendo la mas usada la de screening
neonatal. Los resultados de las pruebas, junto con la indicacion Apto/No apto, se

muestran en pantalla

PEATCa: Algo 3 Natus: Cuando el resultado del estudio matematico
excede un determinado dintel, se considera la prueba como negativa. Si no
alcanza determinada significacion estadistica, el resultado es positivo. De esta
manera, la determinacion del “pasa” (resultado negativo) o “no pasa” (resultado
positivo) se realiza mediante criterios objetivos establecidos, y se lleva a cabo de
forma automatica: sin la intervencién del cribador y sin la necesidad de una

lectura posterior.
Instrumentos.

El protocolo de hipoacusia de la Escuela Andaluza de Salud Publica,
contempla el orden y manera de realizacién de las OEAt y los PEATCa. Los
resultados se introducen en una base de datos la cual ha sido consultada en el

estudio. Las variables a estudiar han sido:
-sexo: nifa (1), nifio (2)
-tipos de pruebas: OEAt (1), PEATCa (2)
-resultado OEAt de oido derecho, pasa (1) no pasa (2)
-resultado OEAt de oido izquierdo, pasa (1) no pasa (2)
-resultado PEATCa de oido derecho, pasa (1) no pasa (2)
-resultado PEATCa de oido izquierdo, pasa (1) no pasa (2)
-segundos para la realizacion de las OEAt
-namero de intentos para concluir con OEAt

-segundos para la realizacion de PEATCa
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-numero de intentos para concluir con PEATCa

(Entreparentesis el codigo en la tabla general de resultados).

Analisis de datos:

Una vez obtenida la muestra se procedio en primer lugar a realizar un
analisis univariado para la descripcion de la muestra y de las variables
principales del estudio, para la deteccion de posibles anomalias en el proceso
de codificacion y evaluar las propiedades de las variables a tratar.

Tras ello, se recurrioé a un andlisis bivariado, llevandose a cabo contrastes
de proporciones y/o medias segun procediera en base al tipo variable, para

establecer las posibles diferencias o asociaciones entre variables.

Posteriormente, en funcion de las variables que se asociasen de forma
significativa se llevd a cabo un analisis multivariante de regresion logistica o
multiple, para obtener las variables que explican de forma significativa la
efectividad de los instrumentos.

En todos los caso se exigio una significacion estadistica de 5 % (p<0,05).
Los andlisis estadisticos se realizaron mediante el programa estadistico SPSS,
en su version 21.0 con el apoyo de ciertos complementos de célculo
proporcionado por el programa Microsoft Excel en los casos que ha sido

necesario.

PROTOCOLO DE ACTUACION. PROGRAMA DE SCREENING AUDITIVO
NEONATAL.

El modelo de cribado universalizado, del Hospital Juan Ramén Jiménez de

Huelva es el siguiente:

Descripcion:
Screening auditivo universalizado.

Objetivos: Deteccion de la hipoacusia neonatal uni y bilateral.
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Recursos humanos:

1 Facultativo ORL a tiempo parcial.

1 D.U.E. (Diplomada en enfermeria) a tiempo total.

2 DUE a tiempo parcial para dar coberturas a periodos vacacionales, de

formacioén y eventualidades de cualquier indole.

Recursos materiales
2 equipos de OEAL.

1 equipo de PEATCa.
1 equipo de PEATC.

Fungibles para todos los equipos:
e OEAt: Filtros, olivas, desatascador, gasas, jeringas, suero fisiolégico y
antiséptico.
e PEATCa: Set de auriculares y electrodos.
e PEATC: Electrodos adhesivos, auriculares de esponja y auriculares
plasticos, crema conductora.
2 tipos de tripticos proporcionados por la Consejeria de Sanidad:
¢ Informacion sobre la realizacion.

e Seguimiento posterior con hitos de alerta.

TECNICA DE EJECUCION

OEA

En la sala destinada a tal fin, en silencio, se coloca la sonda con una oliva
adecuada, primero en un oido y luego en el otro, esperando a la finalizacién de
la prueba con dos resultados posibles en cada oido “Pass” o “Fall” (Pasa o no

pasa).

PEATCa
Se limpia con suero fisiolégico las zonas donde se colocan los electrodos
(frente, nuca y omédplato). Se colocan auriculares (rojo derecho y azul izquierdo).

Se comprueba impedancia y correcta colocacion. Antes de iniciar se tranquiliza
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al niflo. Se comienza la prueba a 35dB ambos oidos a la vez. Si fuese necesario

se efectuara a 40 dB. Se anota el “pasa” o “no pasa”.

PEATC

Se limpian las zonas a colocar los electrodos con una crema defoliante y
conductora (frente, regién retroauricular bilateral y zona de mejilla de un lado).
Se pasa una gasa con alcohol en las zonas a colocar los electrodos. Se
comprueba la impedancia. Se colocan las sondas de los auriculares. Se anotan
los datos personales en el ordenador. Una vez dormido el bebé se inicia la

prueba.

REGISTROS

Hoja diaria de actividad con nimero de historia materna, nombre de la
madre, nimero de habitacion, dia del parto, nombre del recién nacido, y técnica
realizada, especificando resultado en cada oido. Se anota el resultado en la
libreta Salud Infantil. Pasados 15 dias se trasvasa a la base de datos del
programa de hipoacusia de la Consejeria de salud de la Junta de Andalucia los
resultados obtenidos en el primer filtro.

En caso de “No pasa” se anota en una libreta al respecto y se recita para
una segunda prueba que es realizada a ser posible por la misma enfermera/o
del primer filtro y en la misma habitacién destinada a dicho fin.

Aquellos nifilos que no pasan la segunda prueba se recitan para el tercer filtro
PEATC a realizar en la consulta de ORL. Tras la realizacion de PEATC se emite
informe sobre resultado del tercer filtro y se pasa a la base de datos. La

interpretacion de dicha prueba es efectuada por el ORL.

CRONOGRAMA (ANEXO 4)
Primer filtro de nifios en planta de Pediatria general.
1. Recogida de datos de los nifios ingresados en la Unidad de
Neonatologia (DUE)
2. Recogida de hoja diaria de screening auditivo elaborada por la

administrativa que recoge los datos del libro de partos.
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3. Pasar por las habitaciones para hablar con las madres y explicarles en
qué consistira la prueba y para qué sirve. Se entregan tripticos
informativos y se indica el lugar de realizacion de la prueba. Se solicita
la conformidad verbal de los padres para la realizacién de las pruebas,
haciéndose constar en caso de rechazo a las mismas.

4. Se llama telefébnicamente a la habitacion una a una para que traigan al
bebé (sus padres o familiar directo).

5. Se realiza OEAt a cada nifio, a excepcion de aquéllos en los que el
pediatra sefale un indicador de riesgo. Los facultativos de pediatria
disponen de una hoja de recogida de indicadores de riesgo en el que
deben anotar al explorar al bebé si existe alguno de ellos.

6. Si el nifio no pasa las OEAt, a continuacion se realiza PEATCa.

7. En todos los casos se comunica el resultado de las pruebas a los
padres.

8. Cuando el resultado es dudoso, se les informa sobre la necesidad de
repetir la prueba y se cita para una segunda prueba. Se entrega por
escrito una cita para el segundo filtro.

9. Se entrega cartilla de Salud Infantil con resultados obtenidos.

Primer filtro en los nifios que estan en neonatologia.

1 Recogida de los datos del nifio y la madre.

2 Hablar con la madre para explicarle que la prueba se efectuara cuando vaya a
ser dado de alta el nifio y recoger teléfono de contacto por si ésta se practicara
durante el fin de semana.

3 La realizacién de OEAt o PEATCa ira en funcion de la prescripcion pediatrica
(presencia o no de indicadores de riesgo, Anexo 1). Los PEATCa se realizan en
un lugar especialmente preparado para aislar del ruido y actividad ambiente.

4 Se rellena cartilla de Salud infantil indicando resultado de la prueba.
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Segundo filtro

Se cita al recién nacido en el caso de no pasar los PEATCa en el primer
filtro para un segundo filtro, explicando a los padres el motivo para no generar
angustia.

La sistematica informativa y de consentimiento de los padres es la misma
que la efectuada durante el primer filtro.

Si el niflo no pasa la prueba en el segundo filtro se le comenta al ORL
para que se lo cite en consulta para la realizacion del tercer filtro (PEATC). Se
le entrega a la familia por escrito la fecha de la cita, quedandose copia en la
Unidad.

Tercer filtro
Tras acudir a la cita se efectia la prueba. En ocasiones es necesario

realizarla en varias sesiones para un diagnéstico de confirmacion.

Rescate de nifios a los que no se ha realizado tercer filtro.

Los nifios dados de alta sin haberse realizado la prueba (preferentemente
con alta el fin de semana) se recitan por teléfono periédicamente.

En caso de no localizarlos, o en los que no tengan un teléfono, se les
envia un telegrama con acuse de recibo, especificando a qué namero de teléfono
deben llamar para pedir cita.

Con la finalidad de minimizar el nimero de nifios a los que no se ha
realizado la prueba, bien por pérdida o bien, por haber nacido en otro Centro
Hospitalario en el que no se realice el cribado, se envia a las Direcciones de los
Centros de Salud de todo el Area el mecanismo de derivacion hacia el
Departamento de Screening del Hospital de todo aquel nifio menor de 3 afios
con algun grado de alteracion en la adquisicion del lenguaje, asi como los
menores de 14 afios que presenten algun indicador de riesgo de hipoacusias.
En caso de que estén presentes y que, por el motivo que fuera, no se haya
realizado la prueba de deteccion precoz de hipoacusia, el Pediatra debe remitir
al niflo al Servicio de ORL del hospital para su exploracion, indicando en la

peticion (Screening auditivo).
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Plan de trabajo. Se ha realizado un estudio retrospectivo utilizando la base de
datos que proporciona el programa de hipoacusias disefiado por la Escuela
Andaluza de Salud Publica. Las pruebas efectuadas son las que contempla el
programa de deteccion de hipoacusias en recién nacido y que son de obligado
cumplimiento para todos los hospitales publicos de Sistema Andaluz de Salud,
cuyas caracteristicas principales son: universalidad y diagnostico de hipoacusias
de recién nacidos antes de los 6 meses de edad. Al no tratarse de pruebas
invasivas, se entregaron a titulo informativo un triptico informativo sobre

hipoacusia. (Anexo 5).

Para las OEAt, la enfermera que realizé la prueba anot6 la fecha de
nacimiento y la fecha en que se realizé la misma, el nimero de intentos y el
tiempo empleado. Asi mismo, en el archivo de la base de datos de los PEATCa,

se recogié automaticamente, la fecha, resultados y tiempo empleado.
Los datos recogidos han sido: (Anexo 6)

-Tipos de pruebas que se efectud.

-Resultado OEAt OD

-Resultado OEAt Ol

-Duracion OEAt

-Intentos OEA.

-Resultado PEATCa OD

-Resultado PEATCa Ol

-Duracién PEATCa

-Intentos PEATCa

CUESTIONARIO SOBRE EL NIVEL DE ANGUSTIA

Se realiz6 a 100 padres un cuestionario con dos items en tercer filtro,

sobre como habian vivido el tiempo transcurrido entre que se les informé de que
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su hijo no pasaba el segundo filtro, hasta ser visto por ORL en tercer filtro. Al no
pasar segundo filtro se les explicaba que no significa necesariamente que su hijo
padezca hipoacusia, y que existen muchas razones para que se produzca un
falso positivo, de esta manera se intentaba reducir el nivel de angustia. Para
medir este nivel de angustia de los padres, tras conocer que su hijo no pasa
segundo filtro y que debe ser valorado en tercer filtro se ha utilizado un
cuestionario modificado de la escala de ansiedad de Hamilton y el test de
STAI3, El de Hamilton es el test mas utilizado para evaluar la severidad de los
sintomas de ansiedad mientras que el test de STAI mide y evalla la ansiedad
momentanea y ansiedad habitual.

Items
1. Estado de &nimo ansioso: preocupaciones, anticipacion de lo peor,

aprension (anticipacion temerosa), irritabilidad.

2. Tension. Sensacion de tension, imposibilidad de relajarse, reacciones

de sobresalto, llanto facil, temblores, sensacion de inquietud.

Se le pide a los padres que seleccionen para cada item la puntuacién que
corresponda, segun su experiencia vivida. Siendo:
O=Ausente
1=Leve
2=Moderado
3=Grave

4=Muy grave/incapacitante.
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RESULTADOS

Tabla general de resultados

Tiempo

Resultado_D Resultado |

n? intentos

Sexo Prueba

Codigo

120
120
360
240

120

60
120
120

60
180
120

10
11
12
13

60
600

20

60
240

14

15

180

16

17

60
60
120

18
19
20
21

60
120
480

22
23

180
300

24
25
26
27
28
29
30
31

120
420

360

12

120
120

60
60
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180

32
33
34
35
36
37
38
39
40

60
120

60
120
120

60
300

60
60
180
240

41

42

43

180
120
300
120
120
360
840

44
45

46

47

48

10
18

49

50
51

120
120
240

52

53
54
55
56
57
58
59
60
61

180

60
120
120

60
180
180
120

60
120
120
120
120
300

62

63
64
65
66
67

120
120
300

68
69
70
71

120
120
180
120
180
120
120
180

72

73
74
75
76
77
78
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240

79
80
81

120
120
240

82

60
180
120
180
180
120
240
480

83

84
85

86
87

88
89

90
91

60
240

92

60
60
120
180
120
120

93

94
95

96
97

98

99
100
101
102
103
104
105
106
107
108
109
110
111
112
113
114
115
116
117
118
119
120
121
122
123
124
125

60
60
120

60
180
360
240
420

60
120
180
180

60
420
300

2400

2

30

60
180

60
60
60
60
120
120
180
240

60
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240

126
127
128
129
130
131
132
133
134
135
136
137
138
139
140
141
142
143
144
145
146
147
148
149
150
151
152
153
154
155
156
157
158
159
160
161
162
163
164
165
166
167
168
169
170
171
172

120
240
240
360

60
60
60
60
120
240

180
120

60
120

60
60
60
60
120
360

180
180
120

60
360

120
120
180
540

60
120
120
360

120

60
300

60
120
120

60
120
120
780
240
360

11

120
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300
360
300
180
120
1200

173
174
175
176
177
178
179
180
181
182
183
184
185
186
187
188
189
190
191
192
193
194
195
196
197
198
199
200
201
202
203
204
205
206
207
208
209
210
211
212
213
214
215
216
217
218
219

1

15
10

900
960
180
180

60
60
120
720
960
1440
1020
1020

1
1
1

60
780
240

120
180
240
240

180
120
300
420

120
1140

1

840
240

180
480
360
360

180
720

120
180
720
360
720
780

120
300
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60
360
840
420
480

1080

220
221
222
223
224
225
226
227
228
229
230
231
232
233

1

600

60
780
1140

1

240
780
300
240
360
360
300
360
300
360
240
600
240
240
360
540
540
360
900
240

234
234
236
237
238
239

240
241
242
243

244
245

246
247
248
249

120
240
300
300
960
1200

250
251
252
253

254
255

2

360
900
660
240
240

256
257

258
259

260
261
262
263

180
600
720

120
300

264
265

180

266

68



69

Tesis Ulises Bidon Gomez

300
480

267
268
269
270
271
272
273

180
360
660
540
360

180
240
840
300

274
275

276
277

180
240
720
1200

278
279

280
281
282
283

2

540
480
720
1080

284
285

1

720
360
960
300
900
780

286
287
288
289

290
291
292
293

180
240
1200
1320

1
1

294
295

540
600
300
240
720
240

296
297

298
299

300
301
302
303

180
480
840
360

304
305

180
360
240
300

306
307

308
309

120
840
240
1320

310
311
312
313

1
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120
1200
1020

314
315
316
317
318
319
320
321
322
323
324
325
326
327
328
329
330
331
332
333

1
1

600
600
1200

1

120
300
420
1440

1

540

180
720
1560

1

300
180
120
180
480
240
420

334
335

120
540
240

336
337
337
339

60
120
300
480
420
420

340
341
342
343

120
240

344
345

180
120
360
1020

346
347

348
349

1

960

350
351
352
353

180
180
120
420
240
240
360
420
300
300

354
355

356
357
358
359

360
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361 1 2 1 1 1 240

362 1 2 1 1 1 120

363 1 2 1 1 1 180

364 1 2 1 1 1 300

365 2 2 1 1 1 420

366 2 2 1 1 1 420
Tabla 2. Tabla general de resultados.

Sexo: nifia(1), nifio (2), tipo de prueba: OEAt (1), PEATCa(2), numero de intentos, resultado:

pasa (1), no pasa (2), tiempo en segundos.
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Tabla 3 (descriptiva de los resultados de la tabla 2)

Tabla 3.

Descriptiva de las variables analizadas

72

Grupo OEAt n=184

Grupo PEATCa n=183

Variables

Mediana (p25; p75)

Mediana (p25; p75)

Sexo n° (%)

Nifios 101 (54,9%)

Nifios 96 (52,5%)

Resultado oido derecho

Pasan 184 (100%)

Pasan 162 (88,5%)

Resultado oido izquierdo

Pasan 183 (99,5%)

Pasan 167 (91,3%)

Tiempo (segundos)

120 (60; 240)

360 (240; 660)

Numero de intentos

1(1; 3)

1(1;1)

Coste de intentos (euros)

3,96 (3,96; 11,88) 16,8 (16,8; 16,8)

La tabla 3 descriptiva presenta los resultados obtenidos para los dos
grupos en dos columnas mientras que, en las filas, se muestran las variables;
sexo total de la muestra y entre paréntesis el porcentaje de nifios sobre el total,
resultado de oido derecho (total de los que pasan y porcentaje del total),
resultado de oido izquierdo (total de los que pasan y porcentaje del total), el
tiempo invertido en cada nifio en realizar la prueba en segundos (medianay entre
paréntesis los percentiles 25y 75), el nimero de intentos para obtener resultado
de la prueba (mediana y entre paréntesis los percentiles 25y 75) y el coste por
intentos en euros (mediana y entre paréntesis los percentiles 25y 75). El tamafio
muestral para el grupo OEAt es n=184 mientras que para el grupo de PEATCa
es n=183. La siguiente fila sefiala que el porcentaje de nifios del grupo OEAt es
de 54,9 % y del 52,5 % para el grupo PEATCa. Pasaron la prueba para su OD el
100 % de la muestra de OEAt Yy el 88,5 % de los PEATCa, mientras que para el
Ol pasaron el 99,5 % de OEAty el 91,3% de PEATCa. El tiempo es la siguiente

fila donde se enfrenta una mediana de 120 segundos para OEAt y de 360
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segundos para PEATCa, los percentiles 25 son de 60 y 240 segundos para OEAt
y PEATCay el percentil 75 es de 240 segundos para OEAt y 660 segundos para
PEATCa. En el numero de intentos ambas medianas son la unidad pero mientras
los percentiles 25 y 75 son también la unidad para PEATCa, para OEAtson 1y
3. La dltima fila que indica el coste en euros segun los intentos, revela una
mediana de 3,96 euros con 3,96 de percentil 25 y de 11,88 para percentil 75. En
el grupo de PEATCa la mediana es de 16,8 euros y 16,8 tanto para percentil 25

como para percentil 75.

Homogeneidad: Se estudi6 la muestra para los dos grupos constatando que es
homogénea por sexo, no mostrando diferencias a la hora de si hay mas nifios
que nifias. Tanto para OEAt como PEATCa la muestra no presenta predominio

significativo de ningun sexo.

Resultados test de ansiedad modificado de Hamilton

item 1 N=100
26=4 puntos
51=3 puntos
11=2 puntos
8=1 puntos
4=0 puntos

item 2 N=100
21=4 puntos
49=3 puntos
18=2puntos
9=1 punto
3=0 puntos
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26 Muy grave
H 51 Grave

i 11 Moderada
M 8 Leve

i 4 Ausente

Gréfico 1. Porcentajes de nivel de ansiedad.

El 74% de los padres valora su estado de animo/ansiedad con un 3 0 mas,

catalogandose de grave o muy grave

H 26 Muy grave
51 Grave

i 11 Moderada
M 8 Leve

M 4 Ausente

Gréafico 2. Porcentajes de nivel de tension

El 70 % de los padres valora su nivel de tension con un 3 0 mas

catalogandose de grave o muy grave
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Coste econémico

El célculo del coste por intento se ha extraido del Hospital Juan Ramén Jiménez

(departamento econémico-administrativo)

El precio de ambos equipos (OEAty PEATCa) ha sido similar. el coste del equipo
de OEAt fue de 5000,00€ y el del PEATCa de 6000,00€ con los que se criban
aproximadamente 50 000 RN.

En la siguiente tabla 4 se muestra los costes derivados de los fungibles para

cada tipo de prueba

Fungibles Por oido Por nifo
Olivas OEAt 1,98€ 3,96€
Fungibles PEATCa 8,4€ 16,8€

Tabla 4. Coste de fungibles de OEAt y PEATCa por oido y por nifio.

Los precios gue se utilizan en este trabajo son los siguientes: El precio de
los fungibles son para OEAt de 1.98 por cada oido (3.96 € por nifio cribado) y de
16.8€ los fungibles de PEATCa ambos oidos. El sueldo aproximado del
enfermero que realiza las OEAt y los PEATCa es de 1800 € brutos para la
realizacion de 22 jornadas completas al mes, si cada jornada es de 7 horas, cada
jornada sale a 81,8 € y la hora sale a 11,6 € y a 0,19 € el minuto de trabajo. No
existen diferencias significativas entre el coste de ambos equipos cuando
tenemos en cuenta la cobertura y la vida media que tienen ya que sirven para
cribar unos 50.000 nifios. Ambas pruebas las realizan DUES por lo cual no hay
diferencia respecto al salario, la relacidon es directa, costard mas dinero aquella
prueba que necesite mas tiempo. Cada minuto empleado encarece el cribado
por nifio 0,19 € en coste de salario a ambas pruebas por igual. El uso de nuevos
fungibles en cada nuevo intento si encarece las pruebas de manera diferente ya

gue el coste de los fungible de PEATCa es mayor
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Tabla 5: En esta tabla se comprueba la homogeneidad de la muestra por

sexos, no encontrdndose diferencias significativas entre las dos pruebas por

sexo (54,9 % frente a 52.5 %).

Sexo
nifa
Prueba OEAt Recuento 83
% dentro de Prueba 45,1%
PEATCa Recuento 87
% dentro de Prueba 47,5%
Total Recuento 170
% dentro de Prueba 46,3%

Tabla 5. Andlisis de ambas pruebas por sexo

101

54,9%

96

52,5%

197

53,7%

Total

184

100,0%

183

100,0%

367

100,0%

SEXO: Aungue existe mayor porcentaje de nifios que de nifias se constata

qgue la muestra para el estudio es homogénea. Tanto para OEA como para

PEATCa la muestra no presenta predominio significativo en relacion al sexo. No

se hayan diferencias significativas entre las dos pruebas por sexo (54,9 % frente

a52.5 %).
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Tabla 6: Compara el resultado de ambas pruebas para el oido

derecho
Resultado OD
pasa nopasa Total
Prueba OEAt Recuento 184 0 184
% dentro de Prueba 100,0% 0,0% 100,0%
PEATCa Recuento 162 21 183
% dentro de Prueba 88,5% 11,5% 100,0%
Total Recuento 346 21 367

% dentro de Prueba 94,3% 5,7% 100,0%

Tabla 6. Resultado de oido derecho

RESULTADO OD: En el grupo de OEA la totalidad de la muestra paso la
prueba, mientras que en el grupo PEATCa practicamente, pasaron el 90 %, (21
nifios no la pasaron). El 100 % paso la prueba de OEAt mientras que de PEATCa
paso el 88% con lo que el resultado de OD en un 11% menos positivo con PEATC
que con OEAt para nuestra muestra. Dicho resultado obtiene significacién con
p< 0,0005.
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Resultado Ol
pasa no pasa
Prueba OEAt Recuento 183 1
% dentro de Prueba 99,5% 0,5%
PEATCa Recuento 167 16
% dentro de Prueba 91,3% 8,7%
Total Recuento 350 17
% dentro de Prueba 95,4% 4,6%

Tabla 7. Resultado de Oido izquierdo

Total

184

100,0%

183

100,0%

367

100,0%

RESULTADO Ol: En el grupo de OEA solo uno no pasé (0,5%) mientras
que fueron 16 los que no pasaron los PEATCa (8,7%). El 99.5 % paso la prueba

de OEAt mientras que de PEATCa pas6 el 91,3 % con lo que el resultado en

oido izquierdo es un 8 % menos positivo con PEATCa que con OEAt, no

alcanzando significacion estadistica.
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Tabla 8: Percentiles de ambas pruebas para el nimero de intentos, tiempo y
coste por intento

Variables Percentiles

Prueba 25 Mediana 75

N° de intentos OEAt 1,00 1,00 3,00
PEATCa 1,00 1,00 1,00

Tiempo OEAt 60,00 120,00 240,00
PEATCa 240,00 360,00 660,00

Coste.intentos OEAt 3,96 3,96 11,88
PEATCa 16,80 16,80 16,80

Tabla8. Percentiles de las variables a estudio.

Se describe el nUmero de intentos por cada prueba hasta obtener un
resultado concluyente, el coste por intento y el tiempo empleado hasta
conseguir un resultado concluyente.

Las medianas respectos al nimero de intentos es la misma, un intento
para ambas. La mediana del tiempo de PEATCa es 3 veces superior a la de
OEAt. La mediana del coste por intento de PEATCa en 4 veces superior a la de
OEAt.
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Resumen de contrastes de hipitesis

Hipatesi=s nula Frusba

Sig. Deci=ian

La distribucion de N® de intentos E{:ueba Ll de

i - ann-irhitn ey
1 ::._a”-ll'llltS';na entre las categonas de DEnE I e

independiente=

Rechace la
000 | hipatesis
nula.

- - - Frueba U de
La distribucion de TIEI‘I‘lPD ez |la bl an n-Wihitn ey

2 mizma entre las categonas de

FPrueba para muestras

independiente=

Rechace la
D00 | hipotesis
nula.

La distribucidn de Coste.intentos E{:;aul?nb-?.ﬂ.l'l-lluifr?ey

2 :;'lrl-ll'neltsl;na entre las categonas de para muestras
: independiente=

Rechace la
000 | hipotesis
nula.

Se muestran significaciones asintéticas. El nivel de significacion ez 05,

Tabla 9. Resumen de contraste de hipétesis

La tabla 9 sobre la distribucion del nimero de intentos concluye que

hay diferencias significativas entre ambas pruebas, se rechaza la hip6tesis nula

con una significancia estadistica de p<0,0005. La distribucién del tiempo

también refleja diferencias significativas entre ambas pruebas, se rechaza

también la hipotesis nula que decia que la distribucién del tiempo era la misma

para las dos pruebas. De nuevo se consigue significacion estadistica para una

p < 0,0005. Por ultimo, la prueba U de Mann-Whitney para pruebas

independientes, también rechaza la hipétesis nula formulada sobre si es la

misma la distribucion de coste-intentos para cada una de las pruebas, con una

p< de 0,0005.
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Tabla 10: Resumen de intervalo de confianza

Resumen de intervalo de confianza

Imtervalo de confianza 35%

Tipo de
intervalo d= Farametro E=ti macian
corfianza Imferior Superior

Diferencia de la La diferencia entre

mediana de lazs medianas de
Hodges-Lebhman NW® de intentos en 000 a0o 1,000
para muestras las categorias de

independientas Prueba.

Diferencia de la La diferencia entre

mediana de las medianas de
HodgesLehman Tiempo en las -180,000 -240,000 -180,000
para muestras categorias de

independientes  Prueba.

Liferencia de la La diferencia entre

mediana de las medianas de
HodgesLehman Costelintentos en -12,240 -12.8490 -2.8280
para muestras las categorias de

independientes  Prueba.

Tabla 10. Resumen de intervalo de confianza

En la tabla 10 se presenta el resumen de intervalos de confianza. Para el
namero de intentos el intervalo de confianza para las diferencias entre las
medianas de ambas pruebas, varia de 0 hasta 1. Para la diferencia entre
medianas del tiempo el intervalo se encuentra en 180 segundos y 240 segundos.
Por ultimo, el intervalo de confianza para las diferencias entre medianas de coste

por intento de ambas pruebas iria desde 8,880 euros hasta 12,840 euros.
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Tabla 11: Estudio de correlacion de ambas pruebas frente al nimero de
intentos.

Prueba Tiempo
OEAt N2 de intentos Correlacion de Pearson ,896
Sig. (bilateral) ,000
N 183

PEATCa N2deintentos Correlacion de Pearson
Sig. (bilateral)

N 183

Tabla 11. Correlaciéon de OEAt yPEATa con el nimero de intentos

En la tabla 11 se analiza la correlacion del nimero de intentos con el

tiempo segun prueba, mientras que no se encuentra correlacion para PEATCa,

la OEAt si obtiene significacién estadistica para una p<0,0005 con un indice de

correlacion de Pearson de 0,896.
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Tabla 12. Resultados CURVA ROC oido izquierdo

Resumen de procesamiento de casos

N vélido (por
Prueba Resultado_| lista)
OEAt Positivo 1
Negativo 182
Perdidos 1
PEATCa Positivo 16
Negativo 167
Curva COR
Pruebha: OEA
10
0,57
T 06T
o
ey
(L]
=
[ 1]
o 044
0,2
o0 T T T T
00 02 04 06 08 10
1 - Especificidad
Grafico 3. Grafica de la curva ROC
95% de intervalo de confianza
Significacion asintotico
Prueba Area Error estandar asintotica Limite inferior Limite superior
OEAt 1,000 ,000 ,085 1,000 1,000
PEATCa ,500 ,076 1,000 ,352 ,648

Tabla 13. Area bajo la curva

Variables de resultado de prueba: N° de intentos
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Positivo si es

mayor o igual 1-

Prueba que Sensibilidad  Especificidad
OEAt ,00 1,000 1,000
1,50 1,000 ,484
2,50 1,000 ,324
3,50 1,000 ,220
4,50 1,000 ,159
5,50 1,000 ,104
6,50 1,000 ,071
7,50 1,000 ,055
8,50 1,000 ,044
9,50 1,000 ,038
10,50 1,000 ,027
11,50 1,000 ,022
13,50 1,000 ,016
16,50 1,000 ,011
19,00 1,000 ,005
25,00 1,000 ,000
31,00 ,000 ,000
PEATCa ,00 1,000 1,000
2,00 ,000 ,000

Tabla 14. Coordenadas de la curva

Las tablas 12 y 13, junto con la gréfica 3 corresponden a la curva ROC
de oido izquierdo donde se formula la pregunta de si el nimero de intentos es
un buen marcador o si sirve para discriminar el resultado definitivo de si pasa o
no pasa para cada una de las pruebas. Sélo se ha conseguido una respuesta
afirmativa a esta pregunta en el caso de OEAt de Ol, no se ha conseguido para
OD (todos pasaron la prueba) ni para PEATCa (no hubo repeticiones, numero
de intentos es la unidad). El area bajo la curva es la unidad para OEAt de oido
izquierdo. En las coordenadas bajo la curva (tabla 14) se observa que para 7,5
la sensibilidad correspondientes es la unidad y la especificidad es 0,945 (1-
0,55). Hemos sefialado este corte pues esta ahi el valor menor al 5% de error,
donde se obtienen una sensibilidad de 100 % y una especificidad de 94,5 %.
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DISCUSION

Es importante sefialar que al comparar los resultados de ambas pruebas,
la muestra de OEAt est4 tomada de la poblacién general sin ningun tipo de filtro
mientras que la de PEATCa tiene el filtro de no pasar las OEAt. Esto incrementa
el numero de resultados de no pasa respecto a si se comparara con la poblacién
general. En nuestro estudio obtenemos unos porcentajes de derivacion (no pasa)
bajisimos en comparacién con otros estudios a una etapa con OEAt como los de
IHE®, o los de Lin et al®’ que tienen tasas de hasta el 6%, consideramos que
esto se debe al niumero de repeticiones (intentos). Con mas repeticiones
bajamos el nUmero de derivaciones por no pasa. A su vez, nuestro porcentaje
de no pasa con PEATCa es asi de elevado porque esta realizado sobre una
poblacién que no ha pasado el primer filtro con OEAt y/o tiene factores de riesgo
para hipoacusia. Ling et al®” y Langagne et al'?® dan unas cifras entre 0.8% y

1.6% frente a 8,7% de nuestro estudio.

En lo que respecta a la duracién de la prueba la mediana del grupo
PEATCa es tres veces mayor que la del grupo de OEAt, pero mientras el p25 es
cuatro veces mayor, el p75 es solo 2,75 veces mayor. Con respecto al tiempo
nuestros resultados son similares a los de la literatura reciente, el tiempo para
realizacion de OEAt es de 120 segundos, mientras que segun Granel et al ¢ se
emplearian 300 segundos y seglin IHE®® el tiempo estaria en 150 segundos. Para
PEATCa el tiempo mediano ha sido de 360 segundos en nuestro este trabajo

mientras que para IHE fueron 600 y para Granell 270 segundos

En la muestra queda reflejado que no ha sido necesario repetir ninguna
prueba de PEATCa. En los casos que hubo interferencias miogénicas se pudo
continuar la prueba a costa de un aumento del tiempo, es decir se tardé mas en
realizarla pero no se necesitdé una nueva repeticion (lo que hubiera implicado un
aumento del coste; citar al bebé otro dia o volver a colocar de nuevo los
electrodos). Mientras que para OEAt si se realizaron hasta 3 intentos de mediana

para el 75 % de la muestra.

El coste de PEATCa es 4 veces superior al de OEAt pero en los

percentiles 75 el margen se estrecha a apenas 1,4 veces superior. Esto tiene
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varias lecturas: la prueba PEATCa es mas cara de manera significativa, con lo
cual asumir un screening solo con PEATCa es evidentemente mas gravoso que
con OEAt, pero analizando los resultados (tabla 7) se comprueba que el coste
del percentil 75 es mucho menor pasando de ser cuatro veces mas a unay
media. Esto se debe en nuestro estudio al nimero de repeticiones: a mas
intentos mas coste pues es mas el tiempo invertido. A su vez, repetir los intentos
para obtener un resultado concluyente con OEAt aumenta el coste y la ansiedad
de los padres, sobre todo, cuando ello implica que los padres deban acudir otro
dia a una nueva exploracion, aunque es cierto que reduce el niumero de

derivaciones a consulta de ORL y esto supone un importante ahorro.

Analizar el grado de ansiedad y angustia tiene una gran importancia pues
pone de manifiesto una debilidad de las OEAt frente a PEATCa. La necesidad
de tener que recitar para confirmar un posible verdadero positivo por parte de las
OEAt una vez que no pasa, genera un tiempo de espera en el cual los padres
viven con angustia si su hijo sera o no hipoacusico!®. Este nivel de ansiedad no
se disminuye aunque se les explique que el no pasar no tiene por qué significar
gue su hijo padezca hipoacusia. Los padres en su gran mayoria (70-74%) tal
como se observa en los resultados del Test de Hamilton de nuestro estudio,
describen haber soportado altos niveles de angustia y de tensién hasta que se
repite la prueba y mucho mas si acuden tras varios intentos fallidos de OEAt. A
este aspecto, si afladimos que las OEAt son menos sensibles en las primeras 48
hs tras el nacimiento, que es el tiempo que suelen permanecer ingresados tras
el nacimiento los bebes y las madres que es cuando realizamos el filtro con OEAt
en el hospital. Los PEATCa son mas sensibles en estas primeras 48 hs y
generarian menos recitaciones y menos nivel de ansiedad para los padresi®®
(Van Dik M et al)

Cuando analizamos los resultados estadisticos del resumen de los
contrastes de hipotesis comprobamos que obtenemos resultados significativos.
Es decir existen diferencias (estadisticamente significativas), entre las dos
pruebas tanto en la distribucion del nimero de intentos, como en la distribucion
del tiempo y en la distribucién del coste-intentos. Ello coincide con otros estudios

publicados en los que se obtienen similares resultados!®” (Unlu et all)
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En el resumen de intervalos de confianza se observa como oscilan las
diferencias entre las dos pruebas al trasladarlas a la poblacién. La diferencia del
coste medio varia oscila entre 9 y 13 euros practicamente, siendo las OEAt mas
baratas. La diferencia del tiempo mediano (o mediana del tiempo) oscila entre
180y 240 segundos, lo que se tardaria de mas en los PEATCa. También, cuando
extrapolamos nuestros resultados a la poblacion hayamos que hay un intento
mediano de diferencia, es decir que hay que intentarlo una vez mas de mediana
cuando haces OEAt frente a los PEATCa.

En nuestra practica diaria esto puede significar que hay unos 4 euros de
diferencia entre realizar OEAt o PEATCa y de 3 a 4 minutos de mas en realizar
PEATCa en relacion a las OEAt.

La diferencia de coste en euros se debe al precio de los fungibles
principalmente (mas caros para PEATCa) y al exceso de repeticiones de las
OEAt para resultado concluyente (necesité al menos un intento mas de mediana
qgue los PEATCa). Las OEAt son de menor costo y se tarda menos tiempo en
realizarla pero no explora la via auditiva completa, mientras que los PEATCa son
significativamente mas caros y también significativamente se tarda mas en su
realizacion pero como ventaja resefiar, exploran la via auditiva en su totalidad.
En 2017, se ha publicado un andlisis de coste de ambas pruebas!®, siendo éstos

similares a los de nuestro estudio.

Otros autores analizan el coste-efectividad segun los requisitos requeridos
por el NCHAM (National Center for Hearing Assesment)®* para recomendar una
accion sobre la salud. Las alternativas presentadas utilizan las dos tecnologias
mundialmente aceptadas (PEATC a y OEAt) por sus alta sensibilidad y
especificidad y el objetivo es discernir cual es la combinacibn mas rentable

actualmente. Categorizacion de los costes:
e Costes tangibles

o Costes directos: son meédicos (salario del profesional, coste del

equipo y tratamiento) y del paciente (transporte y otros gastos).
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» Sanitarios: son los costes derivados de la atencidn sanitaria, en
ellos se incluye tanto los salarios de los profesionales que
atienden a los pacientes (personal médico y de enfermeria,
fundamentalmente), productos sanitarios consumidos, material

médico...

» No sanitarios: son aquellos sostenidos por el paciente y la familia.
Son por ejemplos las adaptaciones en el hogar, desplazamiento,

audifonos...

= Negativos: en una evaluacion economica detallada deben
evaluarse también los ahorros previstos en los recursos

sanitarios.

o Costes indirectos: son derivados de la reduccion de la capacidad
para generar ingresos, disminucion del rendimiento laboral, pérdidas

en la productividad, otros usos del tiempo.

e Costes intangibles: son aquellos no valorables segun el precio del

mercado (ansiedad, sufrimiento, reacciones adversas).

Segln Denia Lafuente et all 1% los precios que se utilizan en su trabajo
son los siguientes: el coste del equipo de OEAt fue de 5000,00 € y el del PEATCa
de 6000,00€ con los que se criban aproximadamente 50 000 RN. El precio de
los fungibles son para OEAt de 1.98 € por cada oido (3.96 € por nifio cribado) y
de 15.89 € los fungibles de PEATCa ambos oidos. El sueldo aproximado del
enfermero que realiza las OEAt es de 3.96 € por cada nifio cribado y el del

médico que realiza los PEATCa es de 8.26 € por cada RN.

Para poner en marcha un programa de cribado auditivo universal no solo
sera necesario tener en cuenta las cifras de sensibilidad y especificidad de
ambas técnicas (OEAt y PEATCa) sino también el coste econémico que supone
llevar a cabo dicho sistema. Entre las variables que determinan la cuantia
economica debe incluirse no unicamente el valor de la técnica, sino las tasas de

falsos positivos que suponen repetir la prueba al recién nacido o derivar al nifio
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al centro de referencia para un estudio audioldégico, ademas del personal

responsable en realizar la prueba.

De acuerdo con la evidencia disponible, el cribado universal utilizando
PEATCa y/o OEAt 10 (ya sea solos o en combinacién en los protocolos de dos
etapas), aumenta la identificacion temprana de las hipoacusias moderadas-
profundas congénitas permanentes y puede dar lugar a la intervencion temprana
(antes de los 6 meses). Sin embargo, la pérdida de seguimiento es un factor
limitante para el programa.

Cada programa presenta sus ventajas e inconvenientes. Por regla general,
los que solo constan de una fase tienen menor coste directo en lo que al cribado
se refiere, aunque supone un aumento de falsos positivos que puede tener las
consecuencias negativas (costes intangibles), ademas de la posibilidad de
sobrecargar el seguimiento y saturacion de los servicios diagnésticos. Sin
embargo, los protocolos de multiples etapas presentan como ventajas tasas de
derivacidbn mas bajas, con una menor proporcion de falsos positivos (es decir,
una menor derivacion pero con precision diagnostica incrementada), pero

conllevan un aumento del coste directo.

El estudio realizado por Uus et al*!! de 2006 tiene por objetivo conocer qué
protocolo es mas costoso: el cribado universal, el cribado selectivo, o la prueba

de distraccion infantil (ya practicamente desaparecida).

El protocolo universal consta de varias etapas: en la primera fase se realiza
OEAt y si no lo pasa se remite a la siguiente fase realizada con PEATCa. Los
investigadores desglosaron el coste obteniendo que del total econémico, el 10%
del presupuesto se invertia en el equipo, 12% en el seguimiento audioldgico,
11% en gastos familiares, 2% en piezas de repuesto, 62% del presupuesto va

destinado al pago del personal y 3% en otros aspectos.

Una menor prevalencia de hipoacusia neurosensorial congénita eleva los
costes del cribado totales por caso detectado y se explica porque en una region
donde exista un bajo nimero de casos detectados, son mas los nifios que no

padecen la enfermedad, por lo que cuesta mas detectar un Unico caso.
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o Realmente pueden no considerarse las OEAt y PEATCa como
verdaderas pruebas de deteccion de la audicion ya que no son capaces
de evaluar el procesamiento cortical del sonido; esto tan solo seria
evaluable una vez que el nifio alcance un suficiente estado madurativo
para realizar una audiometria conductual fiable.

o Laprecision de las OEAt y/o PEATCa como instrumentos de evaluacion
depende de muchos factores, incluyendo los niveles de corte por
deterioro (nivel de audicién dB, rango de frecuencia), la edad del recién
nacido en el momento del examen, el protocolo de cribado utilizado y
el entorno en el que el cribado se realiza.

o Aunque los equipos utilizados actualmente sean automatizados, los
gue realizan la técnica deben adquirir las habilidades necesarias para
la préctica de la técnica, es decir: una buena colocacion de los
electrodos y auriculares, elegir un buen momento segun el

comportamiento del recién nacido.

o La tasa de pérdida en el seguimiento es el gran talébn de Aquiles del
screening universal, sobre todo en nifios que han presentado
resultados alterados al nacer. Esto, junto con las hipoacusias
congénitas menos graves (30-40 dB) que no suelen detectarse en la
mayoria de los cribados auditivos neonatales y las de inicio tardio o
progresivo, como por ejemplo, la ocasionada por infeccion por
citomegalovirus tampoco son detectadas. Esto motiva la discusion
actual sobre si es necesario un cribado en preescolares y/o escolares.
En este sentido cobran especial importancia los Programas de Nifio
Sano seguidos por parte de los pediatras ya que permiten el rescate de

estos nifnos.

o La tasa de falsos positivos supone una de las limitaciones mas
importantes en eficacia del cribado y coste de eficacia global. En este
sentido cabe destacar aquellos programas basados en OEAt que tienen
estas tasas mas elevadas en comparacion con los protocolos en los
gue se evalla al menos en una ocasion con PEATCa. Ademas habria

gue dedicar especial atencion en nifios que no pasan las fases iniciales
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la posibilidad de padecer patologias en oido externo y/o medio,, que
dan lugar a una pérdida de audicion temporal. Esto podria descartarse

mediante la realizacion de otoscopia y timpanometria.

o Aunque un programa que cumpla los criterios de calidad debe tener
una tasa de falsos negativos del 0%, se considera asumible 2-3%, por
lo que debe tenerse en cuenta un posible mecanismo de rescate para
aguellos nifios que padeciendo hipoacusia han pasado el cribado. Las
propuestas que estan en actual discusion son las mencionadas con
anterioridad: la posibilidad de implantar un programa de deteccion en

preescolares y/o escolares.

Siguiendo con los costes, segin Gonzalez de Dios J et al*'?, los
programas de deteccidn precoz implican una importante inversion de recursos
(humanos y organizativos), a traves de los costes de las pruebas, del
seguimiento en los FP, del retraso en los FN y los tratamientos innecesarios, y
deben justificar su eficacia, efectividad y eficiencia frente a otras alternativas de
priorizacion del sistema sanitario.

Este debate respecto a la validez de las pruebas de cribado frente a la
validez de los programas de cribado se ha hecho extensivo en articulos muy
actuales a otras pruebas de deteccion precoz en el periodo neonatal. Waisbren
et al''3 han expresado criticas en JAMA acerca de los costes, la validez, la
utilidad y el impacto de los resultados positivos del estudio de metabolopatias
congénitas por espectrometria de masas en tandem sobre la dinAmica familiar.
Respecto a este articulo, en la publicacién secundaria AAP Grand Rounds 112 se
comenta que antes de justificar la ampliacion de pruebas de cribado en el recién
nacido deberian contestarse a las siguientes preguntas: ¢ estamos identificando
formas benignas o leves de la enfermedad que no requieren tratamiento, en cuyo
caso estamos sobreestimando su utilidad?; ¢los beneficios de la ampliacion de
las pruebas de deteccién neonatal superan sus costes a largo plazo, en términos
de calidad de vida y carga econémica?

Ya se han planteado estudios coste-efectividad en los que se valora la
necesidad de analizar los costes directos e indirectos derivados de los FP que

implica la estrategia de cribado universal de hipoacusia 114.
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El riesgo de FP, inherente a cualquier programa de deteccion, no debe
superar los beneficios obtenidos. No es posible sopesar con precision los
beneficios logrados frente a los riesgos de estas propuestas si no se conoce a
fondo el panorama de los efectos adversos de los resultados positivos en el
cribado universal de la hipoacusia, cuyos costes humanos parecen ir a cargo de
las familias con resultados FP. Cuando, debido a los importantes beneficios
para los individuos y para la colectividad, ordenamos dichas pruebas de
deteccidn precoz, adquirimos también una responsabilidad para seguir los
resultados, ya sean éstos verdaderos positivos o FP. Asi, tenemos la obligacion
de utilizar los recursos publicos para conocer y reducir las importantes
consecuencias adversas de los resultados FP de las pruebas de deteccion, del
mismo modo que estamos obligados a tratar a los nifios con resultados positivos
verdaderos 115117,

Todo lo expuesto hasta ahora entronca con el novedoso concepto de
prevencion cuaternaria (por extension a los conceptos clasicos de prevencion
primaria, secundaria y terciaria), que es la intervencién que atenua o evita las
consecuencias del intervencionismo médico excesivo, que atenla o evita los
efectos perjudiciales de la intervencibn médica innecesaria. La prevencién
cuaternaria deberia primar sobre cualquier otra opcion preventiva, diagndstica y
terapéutica, pues es la version practica del primun non nocere, incluso cuando
haya que ejercer a contracorriente 18, Disponemos de pruebas adecuadas para
el cribado de hipoacusia neonatal, pero hemos de confirmar que el programa
cumple los objetivos a todos los niveles (cribado, confirmacion, diagnéstico,
tratamiento y evaluacién), con el fin de promover una asistencia sanitaria basada
en las mejores pruebas cientificas en la evaluacidon de actividades preventivas,
maxime en un momento en el que este tipo de actividades se encuentran en
debate para unos *°y para otros en los que no admite discusién'20-124

Para la prueba de OEAt obtenemos una correlacién estadisticamente
significativa entre el nimero de intentos y el tiempo (Tabla 10), la razén por la
gue no se observe esta correlacion para PEATCa creemos que se debe a que
en nuestra muestra no se realizé ningun intento por encima de la unidad mientras
gue si hay mas variabilidad para OEAt en el nimero de intentos. De esta manera

podriamos decir que el practicamente 0.9 de coeficiente de relacion entre el
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tiempo y el numero de intentos los convierte en altamente correlacionados; a

mas numero de intentos, mas tiempo.

El nimero de derivaciones al tercer filtro es un punto importante en el
estudio de coste beneficio. En un articulo publicado por Ulusoy et al.1?® se traté
de evaluar el protocolo de cribado universal en Turquia, concretamente es un
screening multietapa en el que la primera fase (centro 1) se realizaba OEAt a los
recién nacidos en la planta de maternidad antes del alta hospitalaria, y si no
pasaba, volvia a reevaluarse con la misma tecnologia. La segunda fase (centro
2) se desarrollaba con una combinaciéon de OEAt y PEATCa, y si no lo pasaban
eran derivados a un tercer centro donde se evaluaba para el diagnéstico (PEATC
clinicos). El niumero total de nifios examinados fue de 11575, de los cuales se
enviaron a fase diagndstica 593, lo que supone una alta tasa de derivacion de
5,12%.

Freitas et al'*® no encuentran diferencias estadisticamente significativas
entre los protocolos multietapa con OEAt (tasa de derivacion del 2%) y PEATCa
(de 0,5%); sin embargo, si las hay al comparar cada uno de los anteriores con el
protocolo multietapa combinado (OEAt en primera fase y PEATCa en segunda
fase, cuando no pasan la primera), concluyendo que este Ultimo tiene tasas
menores de derivacion. Sin embargo, el estudio realizado por Adelola et al*?’.
(2010) utiliza el siguiente protocolo: multietapa en el que los nifios sin factores
de riesgo son examinados en una primera fase con OEAt y si no pasan son
reevaluados con la misma tecnologia dos semanas mas tarde. Si estos nifios
fallan esta prueba se realiza PEATCa, entonces, si no pasan son derivados para
diagnéstico (PEATC). Los nifios con factores de riesgo (Anexo 1) son evaluados
en una primera etapa con OEAt + PEATCa, segunda etapa con PEATCay si no
pasan la evaluacion se deriva a diagnostico con PEATC. Este protocolo tiene
una tasa de derivacion calculada muy baja (0,36%) y una sensibilidad de 100%

y una especificidad de 99,8%.

Las tasas de derivacién calculadas por Vos et al'?®. (2013) son de 2,4%,
por lo que tedricamente estan dentro de los criterios de calidad pero los

investigadores advierten que este dato puede estar falsamente subestimado

93

93



Tesis Ulises Bidon Gomez

debido a altas tasas de pérdidas (42,6% en recién nacidos sin factores de riesgo
y 3,7% en recién nacidos con factores de riesgo).

La tasa de derivacion calculada por Nelson S et al*?°. (2015) es la tasa de
fallo de la primera fase. Teniendo en cuenta esto, el porcentaje de derivaciones
fue de 1,9%, uno de los mas bajos en comparacion con otros estudios. En el
articulo que publican se sigue un protocolo que consiste en dos fases con OEAt
(la segunda se repite dos veces con dos instrumentos diferentes) y si no pasan
el filtro son evaluados en una tercera fase realizada con PEATCa. Si el nifio no
supera la prueba ésta debera efectuarse con PEATCa con sedacion. En este
estudio hay dos espacios de tiempo bien diferenciados, uno en el que no se
utiliza la tercera fase (cribado con PEATCa) y otro en el que si, existiendo
diferencias estadisticamente significativas, de tal manera, que cuando en el
cribado se emplea esta metodologia la tasa de derivacion es de 0,41% y con el
PEATCa de 0,21%.

Segln Langagne et al'*®. (2008) la tasa de derivacion realizando un
protocolo de dos fases con OEAt y derivandose al centro audiolégico de
diagndstico para el diagnostico definitivo fue de 0,08%.

En nuestro trabajo la tasa de derivacion es inferior al 0,5% para las OEAt,
Este seria un nimero muy inferior a los trabajos analizados anteriormente (2%
segun Freitas'?®); ello se debe al nimero de intentos o repeticiones de nuestro
trabajo lo que nos has llevado a preguntarnos hasta cuantas repeticiones es
rentable acudir, es decir, cuando deja de ser eficiente repetir una OEAt para
alcanzar un resultado concluyente. Nos preguntamos si el nimero de intentos es
un buen marcador o sea, si sirve para discriminar bien el resultado como se
puede observar en los resultados obtenidos para el oido izquierdo (resultados
curva ROC del oido izquierdo). Tal como se observa en la tabla 11 el nimero de
intentos es un buen marcador para el resultado con OEAt, pues enla curva ROC
el area bajo la curva es 1. El apartado coordenadas bajo la curva nos revela
quizas una de las aseveraciones estadisticas mas concluyentes y de nuestro
estudio, pues se puede afirmar que mas de 8 intentos o repeticiones de la prueba
de OEAt no afiaden eficiencia ni eficacia, pues ya obtendriamos el 100 % de

sensibilidad y el 94,5% de especificidad. Es decir, el nUmero de intentos es un
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buen marcador, a mas repeticiones obtenemos una mayor sensibilidad y mayor
especificidad pero podemos concluir que no aflade sensibilidad (pues ya tiene S
= 100 %) ni apenas afiade especificidad (tiene una E = 95 %) realizar mas de 8
intentos. Esto respondia nuestra pregunta de cuando deja de ser rentable repetir

una OEAt; no mas de 8 intentos.

También segln Trinidad et al de 2005'%! uno de los elementos
encarecedores mas importantes, comdn a todos los casos y en ocasiones
modificable es la proporcion de repeticiones en la primera fase del cribado.

Exponen varios factores que influyen en esta proporcion:

1. Experiencia del explorador®?; La inexperiencia del explorador se
traducird en un incremento inicial de las repeticiones y de las derivaciones a
diagndstico que sufriran un progresivo descenso con la curva de aprendizaje. La
mejor forma de evitar el aumento del coste por este motivo es mantener un
personal fijo a cargo del programa. En su experiencia esto favorece el ajuste de
las proporciones de repeticion y derivacién, y reduce los costes por reparacion
de los aparatos. La realizacion de las pruebas de cribado (tanto OEAt como
PEATCa) por la misma persona reduce el nimero de pérdidas de la cobertura
del cribado. También, permite la realizacion de PEATCa en caso de que no pase
las OEAt y reduce el nivel de ansiedad de los padres. Pues hasta que no se
realizara la prueba de PEATC por un ORL en tercer filtro o hasta que te dieran
otra cita, van a transcurrir dias donde los padres describen con angustia como
pasaron el tiempo hasta recibir una confirmacion en el diagndstico tanto en
nuestro estudio como en los trabajos consultados®® (100). Sobre el control de
las repeticiones, habla el estudio de Trinidad et al de 2005 en donde dan por
superada la discusién acerca de si es necesario 0 no un cribado auditivo
universal. Lo afirman apoyados en numerosos trabajos !?1?* que nos
demuestran cémo la deteccion precoz de las alteraciones auditivas neonatales
resulta un factor prondstico determinante en la adquisicién del lenguaje y la
adaptacion intelectual, social y laboral de los pacientes que las sufren y como el

cribado universal resulta superior al de alto riesgo 132137
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2. Factores de riesgo 1%6:138.139: No modificable. Al tener los pacientes de
riesgo mayor incidencia de patologia, consecuentemente tienen mas

repeticiones porque son mas los que no pasan la primera fase.

3. Tipo de técnica 3%-142; Actualmente se emplean las OEAty los PEATCa,
con unas proporciones de repeticion distintas y variables segun los autores y que
se podrian resumir en una proporcion de repeticiones mayor para los PEATCay
una tasa de derivacion mayor para las OEALt. La técnica que domine el personal
encargado de realizarla seré sin duda alguna la mejor. En su caso empleamos
las OEAt, con un indice de derivacion a diagnostico del 1% y una proporcion de
repeticiones del 5,7% en el afio 2004 (6,8% en el periodo 1999-2004).

4. Edad de realizacion de la prueba: Han comprobado que es un factor
determinante y que implica ventajas y desventajas. Observan que precisamente
es la edad el factor que mas parece influir en la necesidad de repetir la prueba,

y siempre esta influenciado por dos elementos fundamentales:
1. La posibilidad de explorar antes del alta.

2. La necesidad de trasladar al nifio a otro hospital para realizar la

exploracion.

En cuanto al primer punto, parece claro que, a la vista de los resultados
obtenidos, la cobertura se ve sustancialmente beneficiada por una exploracién
precoz, pero ello conlleva como desventaja un aumento en la necesidad de
repeticiones. Respecto al segundo punto, en los casos en los que no es posible
explorar antes del alta las repeticiones son mas infrecuentes pero las pérdidas

del programa son mayores.

Esto apoya la conclusién que proponemos del uso en primer filtro de
PEATCa en caso de factores de riesgo para hipoacusia y de su uso en caso de
qgue no pasen las OEAt, ya que ademas de disminuir el nivel de ansiedad de los
padres, también disminuye el nimero de derivaciones a tercer filtro y asi
disminuyen el nimero de consultas de especialista. También es sabido que ante
la implantacion del alta precoz por parte de los servicios de pediatria y
ginecologia en algunos partos que cumplan unos determinados criterios, se
antoja necesario la realizacion del cribado antes del alta, llegando incluso a ser
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antes de las primeras 24 hs, en estas 24 hs la eficiencia de PEATCa sobre las
OEAt estd demostrada®®®® hace afios. La imposibilidad de las OEAt de
diagnosticar por si solas las neuropatias auditivas es otra razon de peso por la
gue recomendamos el uso de PEATCa en nifios con factores de riesgo para

hipoacusia.
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CONCLUSIONES

1. Las OEAt son significativamente mas baratas en coste de fungibles y
en tiempo de realizacion que PEATCa. También, significativamente necesitan un
intento mas que los PEATCa para concluir resultado.

2. Los PEATCa realizan una exploracion completa de la via auditiva hasta
su entrada en el cerebro, de manera que es la prueba indicada para descartar
hipoacusias retrococleares, entre ellas las neuropatias auditivas. Un porcentaje
de los nifios con hipoacusia neurosensorial no son detectados con OEAt. Son
las hipoacusias neurosensoriales retrococleares y las neuropatias auditivas. Por
ello recomendamos hacer dos grupos, uno con factores de riesgo a los que se
realiza PEATCa de inicio y otro sin factores de riesgo a los que se realiza OEAL.

De esta manera optimizamos el coste-efectividad.

3. Ambas pruebas son sencillas, rapidas, validas y fiables. No requieren

personal especializado para su realizacién e interpretacion.

4. La realizacion conjunta de PEATCa cuando no se pasan la OEAt en un

primer filtro reduce el nivel de angustia de los padres.

5. No afiade sensibilidad ni practicamente especificidad repetir mas de 8
veces la prueba de OEAt buscando un resultado positivo.

6. El uso de PEATCa en un segundo filtro reduce el numero de
derivaciones a tercer filtro y de consultas a especialidad de otorrinolaringologia.
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ANEXOS

Anexo 1.

Actualizacion de los factores de riesgo de hipoacusia infantil adaptados del JCIH
2007 (CODEPEH 2010)%

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 Unidad dentro del primer mes de vida

4. Haber sido sometido a oxigenacién por membrana extracorpoérea, ventilacion
asistida, antibidticos  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 pabellon auricular, conducto
auditivo, apéndices o fositas 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 pérdida auditiva
neurosensorial o de conduccién como un mechoén de pelo blanco, heterocromia

del iris, hipertelorismo, telecantus o pigmentacién anormal de la piel

8. Sindromes asociados con pérdida auditiva o pérdida auditiva progresiva o de
comienzo tardio como neurofibromatosis, osteopetrosis y los sindromes de

Usher, Waardenburg, Alport, Pendred, Jervelland Lange-Nielson 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
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10. Infecciones posnatales con cultivos positivos asociadas a pérdida auditiva,
entre las que se incluyen las meningitis viricas (especialmente varicela y herpes)

y bacterianas (especialmente Hib y neumocdcica)

11. Traumatismo craneoencefélico, especialmente fracturas del hueso temporal

y base de craneo que requiera hospitalizacion
12. Quimioterapia

13. Enfermedades endocrinas. Hipotiroidismo
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Anexo 2
Recomendaciones de la CODEPEH en 201022

1. Se recomiendan protocolos separados para los nifilos procedentes de
Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN, nivel 2-3) y los procedentes de la
maternidad. Los lactantes con estancias en UCIN superiores a 5 dias deben ser
explorados con PEATC obligatoriamente para evitar el fallo diagnostico de las
pérdidas auditivas neurales. Los lactantes de UCIN que no pasan el test de
PEATCa deben ser citados directamente con ORL para revaloracion, incluyendo

PEATC y OEAt, si estas no se han realizado en la fase de cribado.

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: hiperbilirrubinemia con
exanguinotransfusion, sepsis), necesitan 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 aparicion tardia. Aunque pasen el
test neonatal, deben ser reevaluados al menos una vez antes de los 24-30
meses. En niflos con riesgo alto, de forma mas precoz y frecuente. Dentro de
este grupo, aquellos nifios que presenten sospecha de lesion retrococlear
deberdn ser evaluados con PEATC, como los nifios de UCIN,
independientemente del resultado de las OEAL.

5. Todos los nifios deben ser reevaluados de forma sistematica en los controles
de salud establecidos por el Programa del Nifio Sano y debe hacerse hincapié
en el desarrollo del lenguaje oral (comprension y expresion), el estado del oido
medio y su desarrollo global; ademas de tener en consideracién las sospechas
de familia, profesorado y/o cuidadores.

Recomendaciones en cuanto al diagnostico:

La confirmaciéon diagnostica de los nifios que no hayan superado el cribado

neonatal ha de ser efectuada en el tercer mes de edad para permitir un
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diagndstico audiolégico temprano. Este diagndstico debe basarse en un conjunto
de pruebas que debe incluir siempre PEATC, timpanometria, reflejo estapedial
(usando 1.000 Hz como sonido portador) y OEAt, repetidas al menos 2 veces
con una diferencia de unas 4 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 visual que debe ser factible alrededor
del sexto mes de vida. En esa edad, el nifio suele estar también en condiciones
para responder al test de Ling y al test del “hombre”. El diagndstico audiolégico
no debe demorarse mas alla del cuarto al quinto mes, con el fin de permitir el
inicio de la atencién temprana, que siempre debe contemplar la intervencion
logopédica y la adaptacién audioprotésica necesaria en cada caso antes de los
6 meses. El diagnostico etioldgico es necesario llevarlo a cabo simultaneamente
con la valoracién audioldgica, sin que se demore nunca la estimulacion temprana
del nifio por no haber completado aun el mismo. Es importante contar con un
equipo multidisciplinar (otorrinolaringélogo, pediatra, neuropediatra y genetista)
y realizar las pruebas analiticas, de imagen, genéticas y las que se estimen
oportunas en funcién de cada caso. Todo nifio y nifia con el diagndstico
confirmado de hipoacusia debe pasar por lo menos un examen oftalmoldgico.
Debemos valorar si padece una hipoacusia aislada y si esta se encuentra
integrada en un sindrome o si se trata de un trastorno asociado a otras

enfermedades o déficits neurolégicos o neuropsicolégicos!44.

Hasta la fecha no se ha llegado a un consenso que permita elaborar un
protocolo diagndstico para seguir, una vez confirmada, la presencia de una

hipoacusia en un neonato identificado por el programa de cribado4®.

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 ototoxicas, trastornos metabdlicos, drogadiccion, prematuridad,
hipoxia o anoxia perinatal y exposicién a teratdgenos!46-14°, La exploracion fisica
y neurolégica puede afadir informacion acerca de malformaciones y sindromes
asociados'*®, Sin embargo, la hipoacusia neurosensorial hereditaria no

sindrémica es dificil de diagnosticar solamente mediante la historia y la
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exploracion clinica, ha de completarse mediante pruebas diagnosticas que aun
no han sido protocolizadas. Las pruebas a realizar segun la historia clinica
(personal y familiar) y las exploraciones fisicas o neuroldgicas y audioldgicas son
los test genéticost*®-151, |a radiologial®?, las determinaciones analiticas y otras

pruebas complementarias (ECG, electroretinograma y electroforesis).

Con el fin de aumentar la precision diagnostica y minimizar el estrés de
los padres, se ha propuesto 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 clinica ni en la exploracion
fisica'®3. El rendimiento diagnéstico de esta prueba fue de un 22% en una
poblacion de nifios con hipoacusia neurosensorial severa o profunda. Si
encontramos solo la mutacion en un gen, debe realizarse en combinacion
seriada con la busqueda de la deleccion del gen GJB6. En la poblacion espafiola,
vemos que un numero importante de casos en los que se encuentra una
mutacion en GJB2 y no encontramos la otra (que aparece en heterocigotos)
sanos y que la hipoacusia es por otra causa genética, en muchos casos son

mutantes compuestos GJB2/GJB6%4.

Las pruebas de imagen, en concreto la tomografia axial computarizada
(TC) del pefiasco, muestran alteraciones aproximadamente en el 30% de los
casos’®®. Se ha demostrado estadisticamente que la presencia de mutaciones
en el gen GJB2 hace que sea poco probable encontrar dichas alteraciones, por
lo que considerando el gasto y los trastornos que ocasiona a la familia y al nifio
la realizacion de una TC, 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 alteraciéon en la TC, si ésta se ha pedido como

primer estudio.

Las determinaciones analiticas tienen un rendimiento diagnéstico muy
bajo, no contribuyendo a la identificacion de la etiologia en ningun caso de los
150nifios del estudio, hecho ya documentado en otros trabajos!®¢-157 que han
establecido que la peticidn rutinaria de numerosas pruebas analiticas no tiene
objeto. Aungue tenga muy poco rendimiento diagnostico elelectrocardiograma,

se recomienda su peticion en todos los casos con hipoacusia severa o profunda
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para descartar un intervalo Q-T prolongado asociado al sindrome de Jervell-

Lange-Nielsen, ya que puede salvar vidas'®®.

Aunque se pueda pensar que la determinacion de hormonas tiroideas
puede ser interesante para descartar un sindrome de Pendred (hipoacusia
neurosensorial con bocio), se sabe que el 56% de los nifios con este sindrome
son eutiroideos!®® y que el test de descarga con perclorato es la prueba de
eleccion cuando se sospecha este sindrome, no para utilizar como cribado en
todo niflo con hipoacusia. Por otro lado, en todo nifio hipotiroideo es necesario

descartar una hipoacusia.

Llevar a cabo el diagnostico de la hipoacusia infantil de forma ordenada y
paso a paso es mas eficiente 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 nifios con
sordera moderada o leve han de ser sometidos a una TC en primer lugar A
aguellos que tengan alteraciones genéticas, no se les pedirdn pruebas de

imagen; con el ahorro de molestias y gasto que supone.
Puntos de actualizacion:

1 .Ademas de la evaluacion audiologica del nifio hipoacusico se debe
contar con la capacidad de prescribir la adaptacion de audifonos, si esta

indicada.

2. Para confirmar una hipoacusia permanente en un nifio menor de 3 afos

es imprescindible haber hecho al menos una prueba de PEATC.

3. Las reevaluaciones auditivas en los nifios con factores de riesgo tienen
gue ser programadas de manera individual, de manera que se adapten a cada
caso segun la probabilidad de que aparezca una hipoacusia de desarrollo tardio.
Los nifios con factores de riesgo que han pasado el cribado deben haber sido
reevaluados audiologicamente antes de los 24-30 meses de edad. Han de ser
valorados mas precozmente y con mas frecuencia los nifios con infeccion por
citomegalovirus; sindromes asociados con hipoacusia progresiva; trastornos
neurodegenerativos; traumatismos o infecciones asociadas a hipoacusia; nifios

gue hayan sido sometidos a oxigenacion extracorpOrea o0 quimioterapia y cuando
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exista una sospecha de hipoacusia por parte de los padres o una historia familiar

de sordera.

4. Cuando se indique la adaptacion audioprotésica por parte del
otorrinolaringdlogo, esta debe llevarse a cabo antes de que transcurra un mesy,
asi mismo, debera iniciarse la intervencion logopédica temprana. Sin esta, el

diagndstico precoz es estéril y la adaptacion protésica insuficiente.

5. Se debe ofrecer a las familias de los nifios con hipoacusia la posibilidad

de pedir una consulta genética.

6. Todo nifio diagnosticado de hipoacusia ha de ser evaluado al menos en

una ocasion por un oftalmélogo.

7. Los factores de riesgo para hipoacusia congénita y adquirida
actualizados se recogen en una unica lista y no por edad de aparicion como

hasta ahora (Anexo 1)
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Anexo 3

Recomendaciones de la CODEPEH en 20142

1. DETECCION PRECOZ DE LA HIPOACUSIA DIFERIDA
1.1 Epidemiologia

Los trastornos auditivos suponen un problema de salud muy frecuente en
la poblacion infantil. Aproximadamente tres de cada 1.000 nifios nacen con
pérdidas auditivas severas y profundas bilaterales. La incidencia de pérdidas
moderadas y leves es mucho mayor (uno de cada 100). A esto se afiaden las
pérdidas adquiridas en el periodo preverbal, por lo que la prevalencia de

trastornos auditivos resulta aln mas elevada.

La discapacidad auditiva puede ser una alteracion oculta o invisible a ojos
de la mayoria, que tampoco es sencillo detectar por métodos clinicos ordinarios.
Sin embargo, genera unas consecuencias que pueden llegar a ser muy graves.
Casi la mitad de todos los bebés que presentan una pérdida auditiva no tienen
ninguno de los factores de riesgo conocidos para esta alteracion. Este dato
fundamenta el cribado universal. Cuando se estudian poblaciones seleccionadas
segun determinados factores clinicos de alto riesgo de dafio para la audicion, la
incidencia de trastornos auditivos se incrementa entre 10 y 14 veces'®? (Mauk et
al., 1991), siendo importante un seguimiento particular de estos pacientes. Por
otra parte, no hay que olvidar que mas del 95% de los padres de nifios con
deficiencias auditivas son normoyentes'61-162. (Oysu et &l., 2002) (Mitchell y
Karmchmer, 2002).

La amplia implantacién de los programas de cribado neonatal de la hipoacusia
puede llevar a pensar que, descartada en ese momento, esta patologia ya no
puede afectar al nifio a lo largo de su desarrollo. Esta es una falsa y peligrosa
creencia que puede perjudicar seriamente el futuro de esos nifios puesto que
factores postnatales no infrecuentes pueden originar una pérdida auditiva que

comprometa alcanzar los hitos de desarrollo adecuados.

Varios estudios'63-164 (Li et 4al., 2011) (Chen et 4l.2013) demuestran que

hasta un 0,75-0,77 por mil de nifios preescolares presentan pérdida auditiva
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permanente a pesar de haber superado el despistaje neonatal. Segiin Watkin16>
166 (Watkin y Baldwin, 2011) (Watkin et &l., 2012) la prevalencia podria pasar del
2,52 por mil al nacer (cualquier tipo y grado de hipoacusia) al 3,64 por mil en la

etapa de la educacién primaria.

En amplias cohortes de nifios se ha visto que, aun en los casos con altas
sensibilidades en las pruebas neonatales, estas solo identifican el 56-59% de
niflos en edad escolar con sordera. Viéndolo de otra forma, hasta uno de cada
10 niflos con hipoacusia congénita requerira deteccion por revisiones
postnatales a pesar de tener protocolos de cribado bien establecidos. A estos
nifos se afiaden un 0,25-0,56 por mil que adquieren o presentan la hipoacusia
en periodo postnatal y que también necesitan esas revisiones para su

diagnostico.

Por tanto, se piensa que la prevalencia de hipoacusia infantil en la etapa
escolar aproximadamente duplica la esperada en la etapa neonatal, aunque
otros estudios elevan esa cifra a 5 veces mas®’ (Tokgoz-Yilmaz et al., 2013)
habiendo autores que sefialan que la prevalencia global de una hipoacusia de
aparicion tardia es del 10% sobre todas las hipoacusias de la infancia, pero adn
podria ser mayor, llegando al 20% 68-169(Benito Orejas, 2013) (Georgalas et al.,
2008).

Todo ello sugiere la necesidad de protocolos diagndésticos que permitan

identificar los casos de sordera postneonatal.
1.2 Etiologia

Gran parte de las sorderas de inicio tardio en la infancia parecen ser
debidas a defectos genéticos. Por ello, la tendencia diagndstica actual deberia ir
encaminada hacia la realizacion de estudios genéticos con secuenciacion de
dltima generacion que permite el estudio simultineo de muchos genes
involucrados en la sordera (en el momento actual hay mas de 150 loci y 64
genes)!’® (Martins et al., 2013).

Por tanto, se abre la puerta a la terapia génica en los pacientes con alguna
mutacion relacionada con sordera, lo que puede cambiar totalmente el panorama
actual*’* (Chien et al., 2014).
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En el caso de que la genética no justifique la patologia auditiva habria que
pensar en otras causas como infeccidn congénita por citomegalovirus (CMV) o
en trastornos del acueducto del vestibulo, lo que obliga al estudio de la infeccién
por CMV vy a la realizacién de estudios de imagen complementarios'’? (Alford et
al., 2014).

En cualquier caso hay que recordar que no sélo existen estas causas, Sino
que el espectro de factores de riesgo es mucho mas amplio. Se deberia estar
especialmente atento a niflos con enfermedades o situaciones de riesgo de
pérdida auditiva de posible inicio en la infancia, siguiendo esta clasificacion de

los tipos y causas de hipoacusia tardia'’® (Smith y Gooi, 2014):

Hipoacusia transmisiva (tabla 12).

Causas de hipoacusia transmisiva

Oido externo Oido medio

Congénita Congeénita

Infecciéon Infeccion

Traumatismo Perforacion timpéanica

Obstruccion  Tumores
Otoesclerosis

Traumatismo
Tabla 12. Causas de hipoacusia transmisiva

Hipoacusia neurosensorial (tabla 13).

Causas de hipoacusia neurosensorial

Congénitas

Hereditaria

No hereditaria
Adquiridas
Prematuridad
Hiperbilirruminemia
ECMO

Hipoxia/asfixia neonatal

Hemorragaia interventricular grados 3-4, leucomalacia
periventricular

Infeccién
Drogas ototoxicas
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Exposicion al ruido
Traumatismos
Tumores

Sindromes neurodegenerativos (Charcot Marie, ataxia de
Friedrich)

Intoxicacion con metales pesados

ECMO: Oxigenacion por membrana extracorporeal.

Tabla 13. Causas de hipoacusia neurosensorial

Hipoacusia central (tabla 14).

Causas de hipoacusias centrales

Neuropatia Neuropatia adquirida Neuropatia genética
|d|%pat|ca (30%) Asociadas a procesos No asociadas
(30%) sensitivo-motores aotros
procesos
Hiperbilirrubinemia con Enfermedad de Charcot- Mutacion
exanguinotransfusion, 50% Marie-Tooth Q829Xen el
gen OTOF
Causas infeccionsas, 10% Ataxia de Friedrich
Prematuridad S. Ehrlers Danlos
Hipoxia neonatal Enfermedad Refsun

Eritroqueratodermia
Tabla 14. Causas de hipoacusias centrales

Entre todas estas causas destacan, por su frecuencia e importancia, las

siguientes:
-Citomegalovirus:

La infeccion por CMV congénita es la mas comun con una prevalencia de
0,5% en recién nacidos, de los cuales mas del 94% son asintomaticos y, de
estos, un 22% desarrolla hipoacusia de forma neonatal o diferida. Alrededor de
un 6% son sintomaticos y, de éstos, el 33-60% desarrolla hipoacusia. La pérdida
auditiva es progresiva en el 11-50% de los casos y de inicio tardio en el 5-
18%2177 (Foulon et &l., 2008). Es importante su diagnostico precoz para valorar

el tratamiento farmacolégico con ganciclovir o valganciclovir, dado que varios
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estudios han demostrado su utilidad para mejorar o impedir la progresion de la

sordera en estos nifos.
-Traumatismo craneoencefalico grave:

Las fracturas del temporal son un caso de pérdida auditiva frecuente. Las
longitudinales (80% de frecuencia) producen pérdida auditiva conductiva por
sangre en oido medio o también por perforacién timpanica. Las transversas se
asocian mas a pérdida neurosensorial pero pueden producir lesiones en la
cadena osicular. Por otro lado,traumatismos sin fractura, si son de envergadura

suficiente, pueden conllevar una pérdida auditiva.
-Estancia en UCIN mayor de 5 dias:

Todos los nifios ingresados en Unidades de Cuidados Intensivos
Neonatales mas de 5 dias, se deben considerar con riesgo elevado de
hipoacusia, puesto que muchas de las patologias asociadas afectan a este grupo
de pacientes (prematuridad, hiperbilirrubinemia, circulacion con membrana
extracorpérea-ECMO-, hipoxia perinatal, hemorragia intraventricular grados 3 y
4, infecciones).

-Otitis serosa:

La persistencia del fluido en las otitis secretoras es muy frecuente y
genera pérdidas auditivas que alteran eldesarrollo. Hasta un 10% de nifios
presentan otitis secretora a los 3 meses de una otitis aguda. La pérdida media
es de alrededor de 25 dB.

-Neuropatias auditivas genéticas:

Que pueden afectar a la audicibn como Unica manifestacién clinica.

1.3 RECOMENDACIONES CODEPEH
En relacion con la deteccion precoz de la hipoacusia diferida:

Es necesario llevar a cabo una vigilancia posterior al cribado neonatal en

el ambito de la Atencién Primaria. En cada visita periddica del Programa del
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“Nifio Sano” se deben evaluar: las habilidades auditivas, el estatus del oido

medio y los hitos del desarrollo.

Es recomendable que se utilice el algoritmo propuesto por la CODEPEH
para aplicarlo a los 6, 12,18, 24 y 48 meses de edad. Si un nifio no pasa la
evaluacion debe ser inmediatamente derivado a un ORL o0 a una Unidad de
Hipoacusia Infantil, con el fin de ser estudiado. Es necesario un cuidadoso
examen del estado del oido medio a aquellos nifios en los que se compruebe
una otitis serosa y, si ésta persiste durante al menos 3 meses seguidos, habran

de ser remitidos para una evaluacion otolégica.

Los nifios con anomalias del desarrollo y del comportamiento deben ser
evaluados en la esfera auditiva al menos una vez por el ORL, prestando especial
atencion en este caso a las otitis serosas recidivantes o persistentes que pueden

empeorar su pronostico.

Todos los niflos con un indicador de riesgo de hipoacusia
independientemente de los hallazgos en su seguimiento, deben ser remitidos
para una evaluaciéon audioldgica, al menos una vez entre los 24 y 30 meses de
edad. Aguellos nifios con indicadores de riesgo muy asociados con la hipoacusia
de desarrollo diferido, tales como la oxigenacion extracorpérea o una infeccion
por citomegalovirus, deben ser sometidos a evaluaciones audiolégicas mas

frecuentes.

La confirmacion de una hipoacusia en un nifio se considera factor de alto
riesgo respecto de sus hermanos, que deben ser sometidos en este caso a una

evaluacion audioldgica.

Todos los nifios en cuya familia exista una preocupacion significativa
acerca de su audicién o su comunicacion, con independencia de su edad, deben
ser remitidos sin demora al ORL o a una Unidad de Hipoacusia Infantil para las
pertinentes valoraciones audioldgicas y del lenguaje. Habra que proceder de

igual manera si la sospecha parte del educador.
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Anexo 4:

Protocolo de Acruacion

Antes del Alta R.N. Observacion
Screening 0.EA |~ Normal . Padres
Enfermeria Prog. Seguimiento Salud
Ped/Neonat Infantil
Dudoso
Antes del 2° mes de vida Nérmal Observacion
DEAY-~~~========ae » | Padres
Enfermeria O. R. L. Prog. S.S.I
Dudoso
l Patolégico Tratamiento:
Antes del 6° mes it et
PETC
Servicio de O.R..L. Noraal Observacion
--------------- » | Padres
Prog. S.S.I
Dudess ATENCION PRIMARIA:
Periodo de recién nacido y < 14 afios
Factores de Riesgo ;
g e Nommal Observacion
--------------- > | Padres
OEA/PETC Prog. S.S.I
Expl. Servicio de O.R..L. et
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Anexo 5
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Estimados padres:

En las proximas horas y antes del
alta hospitalaria, se va a realizar a
vuestro hijo una prueba que nos
ayudard a saber si oye
correctamente.

Esta prueba se llama

¢(PoOR oUE se hace?

Porque uno de cada mil recién
nacidos es sordo profundo y
entre 3 a 5 de cada mil, tiene
alglin problema de audicidn.

El diagnéstico en fases
iniciales de la vida va a
comportar un tratamiento y
rehabilitacion precoces de la
sordera.

El Programa de Deteccidn en
Recién Nacidos, proporciona
un diagndstico a edades
tempranas, lo que favorece el
inicio de un tratamiento y
rehabilitacién precoces y
adecuados.
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Anexo 6
VARIABLES ANALIZADAS
-Sexo (Masculino o femenino)
-Tipo de prueba (OEAt, PEATCa)
-Resultado OEAt de oido derecho
-Resultado OEAt de oido izquierdo
-Resultado PEATCa de oido derecho
-Resultado PEATCa de oido izquierdo
-Minutos de duracion para la realizacion de las OEAt
-NUmero de intentos para concluir con OEAt
-Minutos de duracion para la realizacion de PEATCa

-NUmero de intentos para concluir con PEATCa
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