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Resumen Introduccién: El screening auditivo neonatal universal es una forma de
identificar a los recién nacidos con problemas auditivos, con una
prevalencia de 1 a 3 por cada 1.000 nacidos vivos. La deteccién e
intervenciéon temprana es fundamental para prevenir las consecuencias
negativas en el habla, el lenguaje y el desarrollo cognitivo. Método: En este
articulo se describe un programa de cribado auditivo universal, institucional
desarrollado en la Comunidad Auténoma, Castilla y Ledn. También se
analizan los nuevos factores de riesgo. Resultados: Exponemos la
contribucién de las asociaciones familiares (ARANSBUR) y una encuesta
(sondeo) de satisfaccion con el programa.

Palabras clave | Screnning auditivo neonatal; hipoacusia congénita

Summary Introduction: Universal newborn hearing screening is a way to identify
hearing-impaired newborns, with a reported prevalence of 1 to 3 per 1000
live births. Early detection and intervention is critical to prevent the adverse
consequences of a delayed diagnosis on speech, language and cognitive
development. Method: This article describes an institutional universal
hearing screening program developed in Autonomus Community, Castilla y
Leon . Results: It also discusses the new insights risk factors. We expose
the contribution of family associations (ARANSBUR ) and a survey ( poll)
of satisfaction with the program.

Keywords Universal newborn hearing screening; congenital hearing loss

Introduccion

La audicion, es la via principal de aprendizaje a través de la cual se desarrolla
el lenguaje y el habla, cualquier trastorno-en la percepcion auditiva del nifio, a
edades tempranas, va a afectar a su desarrollo linglistico, comunicativo, a sus
procesos cognitivos y consecuentemente a su posterior integracion escolar,
social y laboral [1]. El lenguaje oral se va a ir adquiriendo por medio de la
comunicacion que el nifio establece con los que le rodean, el primer vy el dltimo
fin del lenguaje va a ser la propia comunicacion.

Existe un periodo de tiempo “critico” 0 “sensible” que va desde el nacimiento
hasta el cuarto afio de vida, en el cual el proceso de adquisicion del lenguaje,
se produce de una forma Optima. La informacion auditiva en este periodo critico
es esencial para establecer las caracteristicas morfologicas y funcionales
definitivas de las areas corticales del lenguaje y audicion [2].

En el cortex auditivo humano la densidad sinaptica, los patrones de
ramificacion de axones y dendritas aumentan desde el sexto mes de gestacion
hasta un maximo en torno a los cuatro afios [3,4]. Las hipoacusias profundas
prelinguales dan lugar a una reconfiguracibn de las aéreas corticales
destinadas a la percepcion y decodificacion del sonido por lo que estimulos
visuales y somatosensoriales acaban estimulando la corteza auditiva [5].

Prevalencia de la hipoacusia.

La O.M.S. [6] estima que el 5-10 % de la poblaciéon mundial, unos 360 millones
de personas, padecen pérdida de audicion discapacitante (328 millones de
adultos y 32 millones de nifios).

Segun los datos de la Comisién para la Deteccion Precoz de la Hipoacusia
CODEPEH (2000), los casos de hipoacusia profunda diagnosticados al afio
en Espafia suponen el uno por mil de los recién nacidos (RN) [7]. En la
actualidad, nos encontramos con 490 nuevos casos de sordera profunda al
afio. Si consideramos cualquier tipo de hipoacusia la incidencia llegaa 5 por
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cada mil recién nacidos que padecen una sordera de distinto grado, lo que
supone la cifra de casi 2.500 nifios / afio. El 80% de las hipoacusias
congénitas profundas estan presentes en el nacimiento, pero a los 9 afios de
edad, mas del 25% de las hipoacusias presentes son de aparicion tardia, de
ellas solo el 70% tienen factores de riesgo de hipoacusia asociados [8].

Esos factores de riesgo de hipoacusia se han ido redefiniendo desde los afios
70 y en la actualidad estan vigentes los formulados porlel JCIH 2007 (Position
Statement) y la CODEPEH en (2010).

PROGRAMA DE CRIBADO

Los estudios cientificos actuales demuestran [9,10] que el tratamiento precoz
en la Hipoacusia congénita, aprovechando ese periodo sensible antes de los
cuatro afios, mejora significativamente todos los aspectos comunicativos del
nifio, ofrece oportunidades de acceso a la informacién y al conocimiento. Hoy
dia hay una nueva generacion de nifios con hipoacusia congénita que alcanzan
niveles de competencia linguistica impensables antes de la implantacion del
cribado universal. Sin cribado auditivo la deteccion de la hipoacusia congénita
esta en torno a los tres afios de vida.

La Hipoacusia Congénita cumple los criterios establecidos por la OMS [11] para
ser enfermedad objeto de cribado neonatal, prevencion secundaria, por su
gravedad, por su elevada incidencia, puede ser detectada con métodos simples
y fiables y disponer de un tratamiento que minimiza sus consecuencias .El
cribado permite seleccionar a muy bajo coste, un grupo de poblacion
susceptible de ser sometido a otro tipo de pruebas diagndsticas antes de que
se manifieste la enfermedad .

Objetivo del cribado:

Segun las indicaciones del JCIH (2007) y de la CODEPEH (2010), se deben
detectar todas las hipoacusias congénitas permanentes, neurosensoriales o
conductivas, uni o bilaterales, incluyendo neuropatias.[12]

FASES DEL PROGRAMA (1-3 6-) Joint Committee on Infant Hearing (JCIH)
1- Cribado auditivo al mes: todos los recién nacidos RN deben pasar la
prueba de cribado auditivo preferiblemente antes del alta hospitalaria y en
cualquier caso antes del mes de nacimiento.

2- Fase diagndstica a los tres meses: todos los bebés que han sido remitidos
para seguimiento deben haber realizado un diagndstico audiologico a los tres
meses.

3- Fase de tratamiento, a los seis meses: todo nifio con hipoacusia congénita
detectada debe tener un tratamiento adecuado que incluye amplificacion y
estimulacién precoz.

Las pruebas utilizadas en la actualidad, en concreto los PEATC-A estan
ajustados para detectar hipoacusia superiores a 35 dB HL. Si se baja el umbral
de deteccion aumenta el numero de falsos positivos y el sistema pierde
eficacia, aumenta la ansiedad familiar y hay repeticion de pruebas.
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Estos criterios no estan universalmente aceptados, en el Reino Unido, el
objetivo esta en detectar las hipoacusia bilaterales superiores a 40 dB HL, los
beneficios de la deteccion y tratamiento de otro tipo de hipoacusias no estan
suficientemente contrastados cientificamente segun su punto de vista..

Niflos con hipoacusias leves bilaterales (20-40 dB) o con hipoacusias
unilaterales, estan siendo objeto de seguimiento por ese tipo de hipoacusias,
antes consideradas banales, hoy se saben potencialmente responsables de
alteraciones de su aprendizaje, no hay pérdida auditiva sin consecuencias para
los nifios, hay alteraciones del procesamiento auditivo e incremento de la fatiga
[13,14]. Su incidencia es casi del 50% del total de las hipoacusias congénitas y
una vez detectados debe hacerse un seguimiento cada seis meses.

El Programa del 2004 puesto en marcha en Castilla y Ledn esta disefiado

en varias fases segun las fases (1-3-6) y se cumplen los criterios de calidad
CODEPEH 2010 ,desde la informacion oral sobre el programa, tasas de
derivacién, falsos positivos, valoraciones del programa y aplicaciones
informéticas de control.  Es un programa interdisciplinar en el que la familia
esta presente en todas las fases del proceso y en el que se implican ademas,
Otorrinolaring6logos, Pediatras, Audioprotesistas, Psicélogos, todos estos
profesionales deben realizar un esfuerzo de coordinacién y de utilizacion de
un lenguaje comun, junto a las asociaciones familiares imprescindibles en
todo el programa. El programa empieza siendo parte del sistema médico
sanitario, pero el resultado final depende del sistema educativo. El programa
necesita un sistema informatico para gestionar los datos generados, que
resulta ser un aspecto basico para el seguimiento y rastreo de los nifios
incluidos en el programa [15].
Actualmente existen métodos fiables de deteccidn, objetivos, sencillos con alto
grado de sensibilidad y especificidad para diferenciar los sujetos normales de
los posiblemente patoldgicos, como son las Otoemisiones Acusticas
Transitorias OEA vy los Potenciales Evocados Auditivos Tronco Encefalicos
Automaticos PEATCA, ambas técnicas no son excluyentes , sino
complementarios, aunque su uso conjunto esta restringido a determinados
casos, en Castillay Leon se realiza con PEATCA.[16]

Se cumplen este afio 2014 los diez afios de la publicacion por la Junta de
Castilla y Le6n del Programa de Deteccion precoz y Atencién Integral de la
Hipoacusia Infantil en Castilla'y Leon.

FASE DE CRIBADO

La puesta en marcha, fue compleja por la novedad de la técnica y los
criterios de calidad tardaron meses en conseguirse. Se lograron los objetivos
con el esfuerzo de profesionales entrenados, acostumbrados al manejo del
recién nacido a sus familias y asumiendo los objetivos del programa. Al
ingreso de la embarazada, se entrega un triptico con la informacién del
programa, se realiza el cribado en las mejores condiciones posibles, se anota
el resultado en su cartilla y en la aplicacion informatica Si por la caracteristicas
del niflo es necesario un recribado se realizaria antes del alta hospitalaria. Solo
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se realiza seguimiento a los nifios con factores de riesgo y a los que no han
pasado el cribado.

FASE DIAGNOSTICA

La integracion del Registro de Recién Nacido RENA con la aplicacion HIPO del
Programa de Deteccion Precoz permite el seguimiento de los nifios que entran
en el programa, evitando fallos de seguimiento.

A los tres meses se realizan: pruebas de audiometria subjetiva que exigen
tiempo y entrenamiento especifico y pruebas objetivas mediante PEATC,
OEAT, Potenciales de Estado Estable e impedanciometria. Trataremos de
hacer un diagndstico etioldgico lo mas aproximado posible para iniciar
precozmente el tratamiento.

La evaluacion médica comenzara con una historia clinica personal, familiar del
embarazo y del parto , posteriormente se realizara la exploracion fisica del RN.
Los resultados de la anamnesis y exploracion, nos guiaran en todo el proceso
de estudio etiolégico para solicitar, pruebas de imagenes, ECG, analiticas y
estudios genéticos.

Para una mayor precisién diagnostica contaremos con equipo multidisciplinar
de Pediatra, Genetista, Otorrinolaringélogo Neuropediatra y segun sean los
hallazgos se pueden solicitar colaboracién con otras especialidades médicas,
Oftalmologia etc...

Causas de las hipoacusias prelinguales:

A - De origen genético en torno al 60%.

B- De origen adquirido el 40% restante, de éstas la mitad son de origen
adquirido por causas (perinatales, prenatales y postnatales cuya incidencia va
disminuyendo al mejorar la prevencion primaria) y en la otra mitad no se
encuentra causa concreta. [17]

Hipoacusia de origen genético:

1° Sindrémicas, es decir asociados a otras malformaciones. Constituyen el
25%. Se han descrito mas de 400 sindromes que cursan con hipoacusia, su
patron de herencia incluye transmisiéon de tipo Autosémico Dominante,
Autosémico Recesivo, de herencia mitocondrial y ligado al cromosoma X.

2° No sindromicas. Suponen el 75% de las hipoacusias de origen genético,
son hipoacusia aisladas y dentro de las hipoacusias prelinguales no
sindromicas el 80% se hereda segun un patron autosémico recesivo (AR), solo
el 18% siguen un patron autosomico dominante (AD), el 2% restante
corresponde a las hipoacusias de herencia ligadas al cromosoma X y al
genoma mitocondrial.

Se han descrito mas de 50 genes implicados en hipoacusia no sindromica

con rasgos muy heterogéneos. Por orden de frecuencia en nuestra poblacion
son:
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GJB2 C(X) 26

Se halla en el brazo largo del cromosoma 13. Sus mutaciones son la causa
méas frecuente de hipoacusia no sindrémica, de herencia recesiva AR
(DFNB1A). Hasta la fecha se han identificado mas de 100 mutaciones
patogénicas en este gen, en las poblaciones de origen europeo la mutacion
35delG es la responsable de la mayoria de alelos mutantes, en Espafia hasta
uno de cada 40 personas puede ser portador de esta mutacion .Es el inicio
cualquier estudio genético en nuestro pais [18]. Los pacientes portadores de
una mutacibn en homocigosis en GJB2 habitualmente presentan una
hipoacusia severa de inicio precoz.

GJB6 CX30

Segunda causa de hipoacusia hereditaria prelingual en la  poblacion
espafiola. De herencia AR (DFN1B) puede haber herencia digénica
(complementacion de mutaciones) en dos genes diferentes, por lo que el
estudio conjunto de ambos genes es lo habitual.

OTOF

El gen OTOF codifica la proteina otoferlina, necesaria para el normal
funcionamiento de las sinapsis en el oido interno..
Sus mutaciones habitualmente dan lugar a una hipoacusia no sindromica AR.
(DFNB9).Tercera causa genética de hipoacusia prelocutiva. Esta mutacion es
la causa genética mas frecuente de Neuropatia Auditiva. En Espafia hay una
mutacion recurrente que es la Q829X.

Gen mitocondrial MTRNRL1 (12srRNA).

El ejemplo mas caracteristico es la mutacion1555G>A. Es la causa mas
frecuente de hipoacusia poslocutiva en la poblacién espafola. En algunos
individuos, la pérdida de audicion se desencadena como consecuencia de la
administracion de antibiéticos aminoglucosidos con un fenotipo especifico y
homogéneo.

La prueba genética se ha propuesto, como el primer paso del proceso a seguir
en los casos de hipoacusia neurosensorial profunda, en los que no se haya
identificado su etiologia en la historia ni en la exploraciéon [19]. El rendimiento
diagnéstico de esta prueba fue de un 22% en una poblacién de nifios con
hipoacusia neurosensorial severa o profunda.

La Ley de Investigacién Biosanitaria 14/2007 establece la necesidad de que
exista un proceso de consejo genético antes y después de la realizacién de
cualquier prueba genética, asi como la necesidad de un consentimiento
informado especifico porque se definen situaciones no esperadas por lo que
debe realizarla un genetista. Ante un resultado negativo nunca hemos de
olvidar que éste, s6lo indica que no hemos detectado una mutacion en los
genes analizados, pero no excluye la posibilidad de que la causa de la sordera
sea genética.

La elevada incidencia de hipoacusias de origen genético, su incremento
relativo, las recomendaciones realizadas por el JCIH en 2007 y la CODEPEH
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en 2010 junto con las pruebas cientificas aportadas [20,21,22], hacen
necesario integrar en el Programa de Deteccion y Atencidn temprana a nivel
regional un plan que incluya de forma consensuada y bajo la supervision de un
genetista, la realizacion de estudios genéticos. En principio el estudio debe
limitarse a los genes mas frecuentemente mutados, el GJB2, GJB6 y
dependiendo de la hipoacusia a estudio el OTOF ,y MTRNR1.

Citomegalovirus CMV

La infeccion congénita por Citomegalovirus (CMV) es la causa ambiental (no
genética), mas comun responsable de la hipoacusia congénita. El 5% de los
nifios infectados con CMV tienen una hipoacusia profunda, que llega al 15%
en la adolescencia.

La infeccion por CMV se da en el 0,64% de los recién nacidos, pero solo el
10% de los mismos son sintométicos. [23]. Las secuelas neurolégicas en los
nifos asintomaticos son menores al 13%. La hipoacusia profunda ocurre en el
30% de los casos sintomaticos al nacimiento. De los casos asintomaticos el
5% desarrolla hipoacusia a los 6 afios. La hipoacusia resultante puede ser uni
o bilateral , leve o profunda de inicio inmediato o retardado [23 ].

Recientes estudios afirman que la infeccién por CMV seria la responsable del
30% de las hipoacusias de origen no conocido de aparicion tardia [24]. La
deteccion se basa en el cultivo de orina en las primeras dos semanas de vida
por aislamiento del virus o deteccion por PCR.

El tratamiento con ganciclovir 1.V durante seis semanas o0 su profarmaco el
valganciclovir durante 6 semanas previene el desarrollo de hipoacusia
progresiva [25]

Dada la gravedad de las lesiones resultantes, que su diagndstico es facil y que
existe un tratamiento eficaz para evitar las secuelas de Hipoacusia congénita,
es necesario incluir en el protocolo diagndstico de la Hipoacusia congénita la
prueba de defeccién de CMV en los casos recomendados.

La CODEPEH en el afio 2010 ha publicado unos puntos de actualizacion que
hacen incidencia en la deteccién de los factores de riesgo, su seguimiento
individualizado, la posibilidad de existencia de Neuropatias Auditivas , su
deteccion y la conveniencia de estudios genéticos .

Hipoacusia leve y la hipoacusia unilateral.

Su prevalencia aumenta desde el periodo de recién nacido 0,3-1/1000 hasta la
edad escolar llegando al 10-30 /1000, estos nifios tienen en un 30% mayor
incidencia de fracaso escolar [10] , trastornos del aprendizaje y dificultades
escolares [26]. En las hipoacusias unilaterales hasta el 30% de ellas presenta
factores de riesgo, es estos nifios hay que realizar test genéticos y descartar
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otras malfomaciones asociadas. El tratamiento, incluye opciones muy
personalizadas como protesis auditivas. Tras su diagndstico es necesario
valorar cudl de estos nifios necesitan ayuda y cuales no .Fundamentalmente se
insiste en el seguimiento del aprendizaje del nifio ya que en el 20% de
casos su hipoacusia es progresiva [27].

FASE DE TRATAMIENTO

En este punto, para que la evolucion de un nifio hipoacusico sea la mejor
posible, es necesario prestar una atencion a todos los aspecto que van a
intervenir en la atencion del nifio: a su entorno familiar, a la atencion médica
con la mayor precision posible en cuanto al diagnostico , a las ayudas
tecnoldgicas posibles , a la intervencién logopédica con controles cada seis
meses hasta los tres afilos y a su escolarizacion.

El tratamiento se inicia con el informe remitido a la familia, que no olvidemos
es el mejor estimulo psicolégico y didactico de la persona con discapacidad
[28]. Con la confirmacion de la hipoacusia debemos ser claros respecto a la
situacion del nifio, exponer las opciones existentes y la secuencia temporal a
seguir. Las propuestas de intervencion deben variar, como el nifio va
cambiando y al que debemos adaptarnos .Ese informe debe llegar a todos los
profesionales y asociaciones que vayan a intervenir en el tratamiento del nifio
hipoacusico, iniciando la necesaria comunicacion entre los implicados en el
tratamiento.

ARANSBUR

Se ha solicitado a la Asociacion de padres de nifios sordos ARANSBUR, con
sede en Burgos, con larga y magnifica trayectoria en el tratamiento del nifio
hipoacusico desde su diagn@stico hasta su insercién laboral, su criterio sobre
determinados aspectos en los que debe mejorar el programa del cribado
auditivo y que nos deben hacer reflexionar siendo éstas sus aportaciones:

APORTACIONES DESDE ARANSBUR

1- NOTICIA DE SOSPECHA DE HIPOACUSIA

Los padres demandan una persona de referencia a la hora de comunicar la
noticia de que el bebé no ha pasado el cribado, las inquietudes y dudas deben
de ser canalizadas por un especialista que de informacién y apoyo psicolégico.

2- REALIZACION DE LA PRUEBA EN FESTIVO,
Las familias creen que deberian salir del hospital con una cita ya establecida
para la prueba y no ser ellas las encargadas de llamar para pedir la cita.

3- COORDINACION INTERPROFESIONAL

107



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja 2014 Jun. 5 (13): 100-111

Cribado auditivo neonatal nuestra experiencia y planteamientos de futuro Garcia-Vicario F et al.

Realizacion de reuniones de seguimiento y coordinacion de los casos
detectados (ORL, audioprotesistas, centro Base, Aransbur). Posibilidad de
crear vias online para coordinar informacion.

4- ESPECIALIDAD EN IMPLANTES COCLEARES

Tener un especialista en implantes cocleares en el hospital y dar respuesta a
casos urgentes evitando desplazamientos y mas coordinacion entre Centros
implantadores y Especialistas locales.

ENCUESTA DE SATISFACCION

El grado de Satisfaccion de los padres con su papel en el Programa de cribado
es uno de los aspectos que el JCIH valora como indicador de calidad de un
programa de cribado auditivo. Los programas deben ser monitorizados
periodicamente en todas sus fases para analizar su efectividad.

Durante el mes de abril de 2014, con la colaboracion de todos los
Coordinadores Hospitalarios del programa de Atencién Precoz y Tratamiento
de la Hipoacusia Infantil en Castilla y Ledn hemos realizado una encuesta de
satisfaccion en todos los Hospitales publicos de Castilla y Ledn. El cuestionario
fue entregado por las ATS que realizaban el cribado y recogido tras su
realizacion.

Mostramos los resultados provisionales del cuestionario cuyo analisis mas
detallado sera publicado posteriormente.

1°- El objetivo del cuestionario es conocer el grado de satisfaccion de los
usuarios del programa, su conocimiento del mismo, los errores detectados y las
posibles mejoras .

2°- La herramienta ha sido el ” Cuestionario de satisfaccion de los padres con
el programa de cribado auditivo” versién en espafol del PSQ-HNSP publicado
por Faustino NUfez-Batalla et al [29].

3°- El cuestionario fue de respuesta anonima y voluntaria.

4°- Los tipos de preguntas fueron: duales, abiertas y en abanico (la mayoria)
5° Numero de encuestas realizadas: 467

RESULTADOS

1- Difusion del Programa (tabla 1)

. Se pregunta, sobre el conocimiento previo del Programa, si conocian el
Programa antes de realizar la pruebay el 77,9 % lo conocia.

. Respecto a como se enterd del programa el 85,9 %, se enter6 en el

Hospital, el resto de las respuesta incluyen (familiares, amigos, medios de
comunicacion y en programas de preparacion al parto) (tabla 1).
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Tabla 1. Cémo se enterd del programa
Como se enterd del PDTS

Porcentaje Forcentaje
_ Frecuencia | Porcentaje valido acumuladao
Validos En el Hospital 401 85,9 8,9 859
A traves de familiares 20 43 43 80,1
Por amigos 17 36 36 038
Por otros medios 29 6,2 6,2 100,0
Total 467 1000 1000

2- Sobre el material informativo y su contenido.
Pregunta si el contenido del folleto fue adecuado el 88% lo consideraron
adecuado / muy adecuado.

3- Respecto ala pruebay el programa.

Sobre la informacion de la prueba, el 89% la consideré adecuada / muy
adecuada (tabla 2)

Tabla 2. Sobre la informacion de la prueba

La forma de realizar la prueba me parecio adecuada

Purt;entaj = Porcentaje
Frecuencia | Porcentaje valido acumulado
Validos muy inadecuado 20 43 52 52
inadecuado 21 45 54 10,6
adecuado 128 274 330 4316
Muy adecuado 219 46,9 56,4 100,0
Total 388 831 100.0
Perdidos  Sistema 75 16,9
Total 457 100,0

La satisfaccion global de los padres con la prueba fue del 94% (tabla 3)

Tabla 3. Satisfaccién global de los padres con la prueba
Estoy satisfecha con la realizacion del programa

Pnrc;entaje Porcentaje
Frecuencia Porcentaje valido acumulado
validos muy nadecuado 12 26 27 2.7
inadecuado 15 32 34 6,1
adecuado a7 20,8 2.7 278
Muy adecuado 322 65,0 722 100,0
Total 446 955 100,0
Perdidos  Sistema 21 45
Total 467 1000

4- En cuanto a las preguntas abiertas, las respuestas reflejan una buena
aceptacion del programa con un numero de contestaciones positivas elevado.
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- Lo que mas les gusto: El trato recibido 93 -Todo 38 -Rapidez de la prueba
39-Explicacines recibidas 29 -Resultados12.

- Lo que menos les gusto: Falta de informacion 14 -No poder estar presente 7
-Los cables 4 -Tiempo empleado 3.

Conclusiones

Los resultados son considerados muy buenos en todos los aspectos del
programa, personal implicado, prueba y material didactico utilizado. Hacen
hincapié en una mejor informacién previa y sugieren que ésta, sea facilitada
en las consultas preparto.

La falta de informacion previa y no poder estar presente en la pruebas son las
quejas mas relevantes.
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