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1. INTRODUCCION

La hipoacusia en la infancia constituye un importante problema de salud, ya que
condiciona el desarrollo del lenguaje y el aprendizaje, repercutiendo en el desarrollo
emocional y social del nifo. El sistema sanitario en general, y la atencion pediatrica en
particular, tienen una gran responsabilidad a la hora de detectar la pérdida auditiva, ya
que el diagnodstico precoz y la rehabilitacion adecuada previenen la consecuencia mas
importante de la hipoacusia infantil: crecer sin un lenguaje.

La audicion es la via habitual para adquirir el lenguaje, uno de los mas importantes
atributos humanos. El lenguaje es la principal via de comunicacion en las familias, y
desempena un papel central en el pensamiento y el conocimiento. La sordera es un
impedimento grave cuyos efectos trascienden ampliamente la imposibilidad de hablar.
Todos los estudios al respecto demuestran que las personas afectadas por una hipoacusia
(sobre todo prelocutiva) padecen retraso en el lenguaje y académico, con peores
expectativas laborales y profesionales.

La prevalencia de la hipoacusia en el recién nacido y el lactante se estima entre 1,5 y
6,0 casos por 1.000 nacidos vivos (datos estimados por la OMS segin grado de
hipoacusia). En nifios y nifias con determinados factores de riesgo, la incidencia puede
elevarse hasta el 4% para hipoacusias graves e incluso el 9% si se suman las leves y las
unilaterales.

La hipoacusia, incluso la profunda, es una entidad tratable. La eleccion del tratamiento y
sus resultados, en términos de adquisicion del lenguaje e incorporacion a la sociedad por
parte de los nifos afectos, dependen de la precocidad del diagnostico y de la etiologia.
En el caso de la sordera neurosensorial, el tratamiento puede englobar desde la
amplificacion, en la mayoria de los casos, hasta el implante coclear en los nifios con
sordera profunda.

De ahi la importancia de realizar un
cribado auditivo a todos los recién
nacidos. En el ano 1999, el Programa de
Actividades Preventivas y de Promocion
de la Salud (PAPPS) de la Asociacion
Espafola de Pediatria de Atencion
Primaria recomend6 la necesidad de
establecer el cribado auditivo gniversal 105 6 meses

en neonatos, ya que en ausencia de YN Joint Committee on Infant Hearing, 2007.
programa de cribado la edad promedio CODEPEH. 2010

del diagnostico de la sordera congénita -
se retrasa hasta los dos o dos y medio anos. La puesta en marcha de programas de
deteccion precoz de la hipoacusia infantil fue aprobada por el Consejo Interterritorial del
Sistema Nacional de Salud en abril de 2003 y en la actualidad de realiza en todas las
CCAA.

Recomendaciones para el Programa de
cribado auditivo neonatal:
- Realizar la prueba auditiva de cribado
antes del 1° mes de vida
- Realizar la confirmacion diagnostica
antes de los 3 meses
- Iniciar pautas de tratamiento adecuadas

Consejo asesor de Cribado Neonatal de Enfermedades Congénitas de Euskadi
(BOPV n° 61, del 31 de marzo de 2015)



EUSKO JAURLARITZA |+~  GOBIERNO VASCO

OSASUN SAILA T DEPARTAMENTO DE SALUD

2. PROGRAMA DE CRIBADO AUDITIVO NEONATAL EN EUSKADI

En Euskadi el programa de deteccion precoz de la sordera infantil (DPSI) se inicié en Junio
de 2003 con una implantacion progresiva en los todos centros con area de maternidad,
tanto publicos como privados. Se establecio como prueba de cribado las Otoemisiones
Acusticas (OEA) realizadas en varias fases con el fin de evitar los falsos positivos. Para la
confirmacion diagndstica, tratamiento y seguimiento de casos detectados se
establecieron como centros de referencia los servicios de Otorrinolaringologia de los
Hospitales Basurto, Cruces, Donostia y Txagorritxu.

A través de una beca comisionada del Departamento de Sanidad del Gobierno Vasco
(Osteba, 2008) se analizd el programa de forma global y entre las conclusiones de este
estudio cabe destacar los siguientes puntos: necesidad de establecer un sistema de
informacion adecuado para el analisis y trazabilidad de casos, necesidad de potenciar la
coordinacion para garantizar el funcionamiento del programa en todas las fases (cribado,
diagnostico, tratamiento y seguimiento de los casos), y necesidad de renovar los equipos
de cribado a la luz de los avances tecnologicos en este campo.

En el ano 2012 se redisen6 el programa sustituyendo el cribado con OEA por los
Potenciales Evocados Auditivos automatizados (PEAa), prueba considerada como gold
estandar a nivel internacional, ya que permite explorar toda la via auditiva del recién
nacido.

48 horas RN PEATC

. , . (antes del 1° 12 Prueba —| .
Actualmente el Programa se organiza en dos unicas me) NN |2l
fases: una 1 fase de cribado y una 2° fase de
confirmacion diagnostica. La 1 fase de cribado se
realiza en todos los centros publicos y privados con ]
/ . Fo 3 PEATC con
area de maternidad. Los RN que no pasan esta <cmesrv 2°Prueba: o PEA TS
prueba son derivados a la 2® fase, para diagnostico i
y seguimiento, a los centros de referencia de casos

de hipoacusia ubicados en los servicios de ORL de
los cuatro Hospitales Universitarios.

Reglstro enlaC.l.
Alta. Seguimiento o seguimiento
specifico en caso de RN con FR,

La coordinacion del Programa se realiza desde el Consejo Asesor de Cribado Neonatal, por
ser el cribado auditivo un cribado mas del RN. El sistema de informacion general del
programa se sustenta en la Base de Datos de RN de la CAPV que depende de la Direccion
de Salud Publica del Departamento de Salud del Gobierno Vasco. La informacion
completa e individualizada de cada caso consta en la propia Historia clinica del nifo o la
nina en seguimiento por hipoacusia.
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Hay que comentar la importancia de = Factores de muy alto riesgo para desarrollar
establecer un seguimiento clinico sordera postnatal:

adecuado en los RN que presentan al

nacer factores de riesgo de aparicion - Historia familiar de sordera (o sospecha)
mas tardia de sordera. En estos - Infecciones perinatales (CMV, herpes,
casos, aunque el resultado de la fase rubéola, sifilis y toxoplasmosis)

| y/o Fase Il hayan resultado - Sindromes asociados con sordera
normales, se ha de indicar un - Anomalias craneo-faciales

seguimiento especifico para la - Ventilacién con membrana extracorporea
valoracion audiologica periddica por - Hiperbilirrubinemia con exanguinotransfusion
parte de Pediatria de Atencion - Otra complicaciones

Primaria y de las Unidades de
Referencia ORL.

Por su alta prevalencia, el Citomegalovirus (CMV) merece una especial consideracion.
Actualmente el CMV es la causa mas frecuente de infeccion congénita y una de las causas
de sordera que, en ocasiones, es postnatal y progresiva. El CMV es la causa de sordera en
el 10-20% de los ninos con hipoacusia comprobada, alcanzando esta cifra en algunos
estudios hasta el 30 %. La mayoria de los neonatos con infeccion congénita por CMV son
asintomaticos al nacimiento, pero algunos mostraran ya resultados alterados en el
proceso de cribado auditivo neonatal, sin olvidar aquellos que desarrollaran secuelas
tardias. En algunos estudios han sido identificados hasta un 75% de nifos con infeccion
congénita a partir de los hallazgos del cribado auditivo.

Por este motivo y en el contexto del programa de cribado auditivo de Euskadi se ha
decidido que aquellos RN que presentan resultados alterados en el proceso de cribado
auditivo neonatal (es decir no pasen la prueba de cribado auditivo o fase 1) se investigue
la posible existencia de una infeccion por CMV mediante cultivo en orina o determinacion
de PCR del CMV en saliva u orina. Dado que el plazo para diagnosticar una infeccion por
CMV como congénita es las 2-3 primeras semanas de vida y que es importante iniciar el
tratamiento etioldgico lo antes posible, se debe articular un circuito asistencial que
permita obtener precozmente la muestra a analizar y tener conocimiento del resultado
de la misma para activar el protocolo clinico correspondiente en caso de positividad para
el CMV.

3. PROTOCOLO DE CRIBADO AUDITIVO

El proceso de cribado auditivo comienza con la informacion a los padres sobre las
ventajas del programa y el tipo de prueba a realizar, se entrega el triptico con la
informacion basica del programa y se les solicita el consentimiento oral para su
realizacion. Si los padres no consienten la realizacion de la prueba, se debe anotar este
hecho en la historia clinica del recién nacido.

La fase del cribado auditivo consiste Unicamente en la realizacion de una prueba con
Potenciales Evocados Auditivos Automatizados. Esta prueba la realiza personal de
enfermeria que ha recibido formacion especifica en el manejo de este tipo de técnica 'y
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que tiene experiencia en el manejo de recién nacidos. La responsabilidad de esta fase, al
igual que en los demas cribados neonatales, corresponde al personal de Pediatria de su
area. El coordinador del programa es el Neonatologo del area base de referencia, el cual
forma parte del Consejo Asesor, y contara con la colaboracion del ORL de referencia.

La prueba se ha de realizar preferiblemente en la planta de maternidad antes del alta de
la madre y en todo caso, siempre antes del mes de vida. El resultado se reflejara en la
cartilla de salud infantil, dejando constancia de la existencia o no factores de riesgo de
hipoacusia.

Los equipos de Potenciales Evocados Auditivos automaticos (PEAa) permiten la
exploracion simultanea de ambos oidos a 35 dB nHL. Si no es posible por cualquier causa
concluir la prueba con resultados fiables, se repetira unos dias después. Es importante
que la prueba se realice en condiciones » g g ,—J / , T
adecuadas para que la derivacion a los Servicios | ;-
de ORL y Neurofisiologia para confirmacion
diagnostica (fase Il del programa) sea inferior al
3% de los recién nacidos y evitando los falsos
negativos.

Cada centro debe establecer un sistema de
recuperacion para aquellos RN a los que no se haya podido realizar la prueba de cribado
auditivo. En el caso de nifas o niflos que precisen un ingreso hospitalario se les hara la
prueba al alta, en funcién del protocolo de cada UCIN. Por otra parte, en aquellos nifios o
ninas que reingresen durante el primer mes de vida por alguna causa que se asocie a
factores de riesgo de hipoacusia, se repetira el cribado auditivo antes del alta.

Todos los RN que no superen esta fase | del cribado auditivo deben pasar a la fase de
diagnostico, para lo cual seran remitidos a la consulta de ORL del centro de referencia.

A la vez que se tramita la consulta de ORL se debe solicitar cita para la prueba de
“Potenciales Evocados Auditivos de tronco cerebral con umbrales” (PEATC) con el fin de
que esta exploracion se realice en una fecha que permita conocer sus resultados en la
primera consulta ORL.

De igual modo, en todos los RN que no hayan superado la fase de cribado se solicitara
investigacion de CMV, recomendandose por su sensibilidad, agilidad y rapidez en la
recogida de la muestra la determinacion de PCR de CMV en saliva. Cada centro debe
implantar un sistema para comunicar lo mas pronto posible al Neonatélogo/Pediatra los
resultados de la investigacion del CMV.

En la consulta ORL se valorara fundamentalmente el resultado de los PEATC con
umbrales, anotandose este resultado en la cartilla infantil y en la historia clinica del
nino. Si fuera normal, recibira el alta del programa. Si el diagnostico es de hipoacusia se
continia y completa el estudio clinico, con el objetivo de iniciar un tratamiento
adecuado antes de los seis meses de vida.
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Es importante sefalar que aquellos RN que presentan factores de riesgo de sordera
postnatal, aun superando el cribado auditivo, deberan remitirse también a la consulta de
ORL para su adecuado control periddico y seguimiento.

4. FLUJOGRAMA DEL PROGRAMA

12 FASE DE CRIBADO

En las primeras 48
horas o < del mes
de vida

PEA Aut

22 FASE DE DIAGNOSTICO

< 3 meses de
vida

|

NO PASA

Uno 6 ambos oidos
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5. DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO

La Consulta ORL de referencia del area base asumira la responsabilidad del caso
detectado, realizara las pruebas diagnosticas para establecer el diagndstico definitivo y
establecera el tratamiento y seguimiento adecuado a cada caso.

El estudio diagnostico y seguimiento se llevara acabo de acuerdo a las recomendaciones
de la CODEPEH, del ano 2014 y 2015. Estan disponibles en la biblioteca virtual de FIAPAS.

Un tercio de los nifos con hipoacusia presenta alteraciones en la exploracion
oftalmologica que, ademas, pueden contribuir al diagndstico etioldgico de la sordera, por
lo que esta valoracion se debe realizar siempre.

En las hipoacusias neurosensoriales severas o profundas se solicitara un estudio genético,
ya que la mayoria de estas hipoacusias tiene su origen en alteraciones genéticas. Este
estudio, en el caso de encontrar alguna alteracion genética, servira también para realizar
un asesoramiento genético a estos pacientes.

Involucrar a los padres en el proceso de tratamiento de los nifios y nifas con déficit
auditivo resulta esencial, para lo que en todo el proceso se les debe dar una informacion
amplia, comprensible y veraz, que ajuste las expectativas sobre el pronostico.

Se establecera el seguimiento especifico de cada caso a través del trabajo
multidisciplinar para garantizar una intervencién terapéutica adecuada y lograr la mejor
integracion social del nifo/nifa. Este trabajo se va a facilitar gracias a la aprobacion
reciente del DECRETO 13/2016, de intervencion integral en atencion temprana en la
Comunidad Autonoma del Pais Vasco.

Este decreto establece el marco para la puesta en marcha y desarrollo del Modelo de
Atencion Temprana aprobado por el Consejo Vasco de Atencidn Sociosanitaria, destinado
a la poblacion infantil de cero a seis anos, con problemas en su desarrollo o con riesgo de
padecerlos.

Los nifos y nifas con sordera tienen necesidades especiales, y para su atencién es
fundamental la coordinacion de los ambitos sanitario, social y educativo a través del
funcionamiento de los llamados Equipos de Valoracion en Atencion Temprana (EVAT) y a
los Equipos de Intervencion en Atencion Temprana (EIAT), que funcionan en los 3
Territorios (Araba, Bizkaia y Gipuzkoa) y dependen de las Diputaciones Forales.
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