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INTRODUCCION

1. ANTECEDENTES Y JUSTIFICACION

El programa de cribado neonatal de hipoacusia es uno de los programas preventivo-asistenciales esenciales
de Salud Publica. Es una actividad orientada a la detecciéon precoz de la hipoacusia, su diagndstico y

tratamiento temprano, asi como el seguimiento de los casos detectados.

El objetivo es iniciar el tratamiento de forma precoz, en fase presintomatica, de cara a mejorar el prondstico

de la hipoacusia y discapacidad asociada, si existiera.

Si bien la incidencia de la hipoacusia es baja, su impacto global es notable desde la perspectiva de Salud
Publica. En el momento de elaboracién del documento se esta tramitando la Orden por la que se modifican
los anexos |, Il y 11l del Real Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, por el que se establece la cartera de
servicios comunes del Sistema Nacional de Salud (SNS) y el procedimiento para su actualizacién, concreta y
actualiza la cartera comun basica de servicios asistenciales del SNS, entre otros temas, en lo relativo al

cribado neonatal de la hipoacusia.

La nueva Orden mencionada anteriormente, recoge que la implantacién del programa poblacional de cribado
neonatal de hipoacusia de la cartera comun basica de servicios asistenciales del SNS se acompafiara, por
parte del Ministerio de Sanidad, de:

o el desarrollo de un protocolo para la deteccién precoz, el diagnéstico, el tratamiento, seguimiento y
la atencion integral a la poblacidn infantil con hipoacusia neonatal y a sus familias que permita
abordar en todas las comunidades auténomas, de manera homogénea y de acuerdo a criterios de
calidad este programa.

o el desarrollo de un sistema de informacién que permita en los niveles autonémico y estatal realizar

un correcto seguimiento y evaluacién de este programa.

Ademas, se establece que el Ministerio de Sanidad elaborard un informe técnico anual de evaluacién del

programa de cribado que pondra a disposicidon de la ciudadania y las administraciones en su pagina Web.

Como un primer paso para conseguir un abordaje homogéneo y de acuerdo a criterios de calidad de los
procesos de cribado, el 16 de noviembre de 2021, la Comisién de Salud Publica, aprobé el documento de

“Indicadores de calidad y sistema de informacidn del Programa de Cribado Neonatal de Hipoacusia del SNS”.

Por todo esto, la Ponencia de cribado poblacional considerd oportuno la creacién de un grupo de trabajo

“grupo de trabajo de cribado de hipoacusia” que, tras analizar en detalle la situacidon de los programas
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actuales y sobre la base de la evidencia actual, estableciera los requisitos y recomendaciones necesarias para

garantizar el resultado de los mismos.

2. OBIJETIVOS DEL DOCUMENTO

El objetivo de este documento es establecer requisitos y recomendaciones basados en la evidencia y en el
consenso de las personas expertas del grupo de trabajo, para el desarrollo de cada una de las etapas del
programa. Con estos requisitos y recomendaciones se pretende conseguir un abordaje homogéneo y de

acuerdo a criterios de calidad del programa de cribado neonatal de hipoacusia en todo el territorio nacional.

3. METODOLOGIA DE TRABAJO

1. Grupo de trabajo

El grupo de trabajo de protocolos de cribado de hipoacusia esta integrado por:
e La persona representante de la comunidad/ciudad auténoma en la Ponencia de cribado poblacional
o las personas en quienes han delegado.
e Expertos externos propuestos por el Ministerio de Sanidad y la Ponencia de cribado poblacional.
e Representantes de otras sociedades cientificas cuya participacion se considere necesaria para el

abordaje de determinados aspectos del programa.

2. Encuesta para la elaboracidn del estado de situacion

Como paso previo a la redaccién de este documento se realizé una encuesta que recogio informacion sobre
todos los aspectos del programa, tanto los aspectos generales en cada una de sus etapas como los aspectos

especificos relacionados con el proceso de cribado y diagndstico de la hipoacusia.

3. Propuesta inicial de trabajo

El grupo redactor, en base a la evidencia/revision bibliografia, tuvo el cometido de elaborar una propuesta
inicial con los requisitos y recomendaciones que deben considerarse en cada una de las etapas del programa,
tanto con cardcter general como en el caso de situaciones especiales, incluyendo los aspectos éticos que
deban considerarse a lo largo del proceso, haciendo referencia a los estandares y objetivos de calidad

establecidos.

4. Elaboracion del documento

La propuesta inicial del grupo redactor se estudié y debatid por el grupo de trabajo de cribado de hipoacusia

y sirvio para la elaboracidon de un documento final que, en base a la evidencia y al consenso del grupo de
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personas expertas, recogio las recomendaciones para el abordaje de cada una de las etapas del programa.
Estas recomendaciones han tenido en cuenta los requisitos y recomendaciones del documento “Indicadores
de calidad y sistema de informacion del Programa de Cribado Neonatal de Hipoacusia del SNS” aprobado por

la Comision de Salud Publica.
5. Aprobacion del documento

El documento se remite para su aprobacién a la Ponencia de programas de cribado. Posteriormente se
presentard en la Comision de Salud Publica y finalmente se elevard al Consejo Interterritorial del SNS para su

aprobacion, difusién y aplicacién en todo el territorio.
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REQUISITOS Y RECOMENDACIONES PARA EL DESARROLLO
DEL PROGRAMA DE CRIBADO NEONATAL DE HIPOACUSIA

1. INTRODUCCION DEL PROGRAMA DE CRIBADO DE HIPOACUSIA

El programa de cribado neonatal de hipoacusia es uno de los programas preventivo-asistenciales esenciales
de Salud Publica. Es una actividad orientada a la deteccion precoz de todos los recién nacidos/as (RN) con
pérdida auditiva, al diagndstico y tratamiento temprano y al seguimiento de los casos detectados, para,

mediante la intervencién adecuada, optimizar el desarrollo social y la comunicacién de éstos.

El objetivo Ultimo de un programa de cribado neonatal de hipoacusia es tener el diagndstico confirmatorio e

instaurar el tratamiento de los casos detectados lo antes posible.

El objetivo de este documento es establecer requisitos y recomendaciones, basados en la evidencia y en el
consenso de las personas expertas del grupo de trabajo, para el desarrollo de cada una de las etapas del

programa.

Con estos requisitos y recomendaciones se pretende conseguir un abordaje homogéneo y de acuerdo a

criterios de calidad del programa en todo el territorio.

2. ORGANIZACION/COORDINACION DEL PROGRAMA

El programa de cribado neonatal de hipoacusia se define como programa organizado y como tal, es
fundamental conocer integramente todas las unidades implicadas en el programa y trabajar conjuntamente
con todas ellas, asi como realizar una evaluacion sistemdtica del mismo. Ello permitira establecer indicadores
de proceso y de resultado que faciliten la toma de decisiones tanto en aspectos estratégicos como operativos

en el conjunto del territorio, asi como la actualizaciéon y mejora continua de la planificacidn del programa.
Requisitos:

El programa debe contar con un sistema de informacidn en el que se recojan todos los datos del programay

que permita la trazabilidad de todos los nifios/as que han participado.
Recomendaciones:

e Establecer una unidad de coordinacidn de cada uno de los programas, dependiendo cada uno de su

modelo organizativo.
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e Establecer un plan de calidad para asegurar un nivel éptimo de calidad tanto en la realizacién de la
prueba de cribado como en la confirmacién diagndstica y posterior tratamiento de acuerdo a las
directrices nacionales establecidas.

e Establecer un plan de evaluacion que permita medir tanto el impacto del programa como el propio

proceso.

3. POBLACION

3.1. Poblacién diana
Se considera poblacién diana del programa todos los RN hasta el mes de vida.
Requisitos:

*  El programa debe garantizar una cobertura total, por lo que debe ofertarse a toda la poblacién diana
en cada comunidad y ciudad auténoma, incluyendo tanto a la infancia nacida en centros sanitarios

publicos y privados, como a la nacida en el domicilio.

También se ofertara a todos los RN residentes en la comunidad autdnoma a los que no se les haya

ofertado la prueba en su lugar de nacimiento.

* A fin de garantizar la realizacidon de la prueba en el momento oportuno, los programas deberan
identificar a todos los RN, recogiendo y registrando la informacién complementaria que sea precisa

para la realizacidn correcta del cribado.
Recomendaciones:

Se recomienda el desarrollo de un registro de RN para su utilizacidn en los diferentes programas de cribado

neonatal (enfermedades endocrino-metabdlicas, hipoacusia, etc.).

3.2 Poblacion elegible

RN de la poblaciéon diana susceptibles de invitacion efectiva a participar en el programa de cribado. Es decir,

aquellos RN que no tienen ningun criterio de exclusidon en el momento de la invitacion.

Se considera poblacion elegible a todos los RN en la comunidad (o a los RN de madre residente en la
comunidad auténoma) hasta el mes de vida, excluidos los RN fallecidos antes de que se les pueda ofertar el
cribado y los RN con factores de riesgo de hipoacusia en aquellas comunidades auténomas (CC.AA) y ciudades

auténomas (CiA) en las que estos RN siguen protocolos diferenciados.
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No obstante, a los nifios/as mayores del mes de vida, que, por circunstancias concretas, no se les haya
realizado el cribado correspondiente (adopciones internacionales, traslados, etc.), puesto que también
pueden beneficiarse del cribado, se les ofrecerd la realizaciéon de pruebas en el marco de la atencién
pediatrica habitual, y podran ser remitidos a la Unidad de diagndstico de otorrinolaringologia (ORL)

correspondiente segun el modelo organizativo de cada CC.AA. y CiA.

Recomendaciones:

e El sistema de informacidon de cada programa registrard la informaciéon de los RN incluidos como
poblacién diana y no susceptibles de realizacién de pruebas de cribado, especificando el motivo de

su exclusion.

3.3. Poblacidon participante

Se considera poblacién participante a todos los RN a los que se les ha realizado la prueba de cribado.

Requisitos:

*  El programa realizara las actividades necesarias para facilitar la participacion en el programa de todos

RN incluidos como poblacion elegible, asi como la adherencia a todas las etapas del proceso.

* El sistema de informacion registrara la informacién de las familias que rechazan participar en el

programa, especificando, si es posible, el motivo del mismo.

3.4. Grupos de riesgo

Dentro del programa de cribado se debe prestar especial atencion a los RN con factores de riesgo de

hipoacusia que requieren un abordaje diferenciado.

Factores de riesgo de hipoacusia:

1. Antecedentes familiares de sordera infantil permanente. Aunque hay que hacer especial hincapié en
los familiares de primer grado (padre, madre, hermanos), se recomienda intentar recoger datos de
tres generaciones (abuelos/as, bisabuelos/as, tios/as, primos/as...) [1].

2. Estancia en UCIN > 5 dias (oxigenacion extracorpérea, ventilacion asistida, encefalopatia hipdxico
isquémica especialmente si requiere hipotermia, prematuridad extrema...).

3. Hiperbilirrubinemia con criterios de exanguinotransfusidon por edad y factores de riesgo.
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4. Medicacidn ototdxica: antibioticos aminoglucdsidos (gentamicina, amikamicina...), diuréticos de asa
(furosemida).

5. Infecciones congénitas: citomegalovirus, toxoplasmosis, rubeola, sifilis, herpes, zika.

6. Meningitis bacteriana y virica.

7. Malformaciones craneofaciales (como por ejemplo del pabellén y conducto auditivo, fisura palatina
o hueso temporal), excluyendo fositas y apéndices pre auriculares [2].

8. Sindromes o trastornos genéticos que tienen alta probabilidad de cursar con sordera
(neurofibromatosis, osteopetrosis, Waardenburg, Sindrome de Down) [2,3]. Se han identificado mds
de 400 sindromes que pueden cursar con hipoacusia [4].

9. Otros eventos como el traumatismo craneal significativo (fracturas del hueso temporal o base del

craneo) se deben de tener en cuenta sobre todo tras los primeros 3 meses del suceso [4].

Aproximadamente del 10 al 30 por ciento de RN tienen uno o mas de estos factores de riesgo. El riesgo de
un RN de tener una pérdida auditiva permanente aumenta a medida que aumenta el nimero de factores de
riesgo. Es de destacar que muchos de los mismos factores de riesgo (infeccidon congénita, hiperbilirrubinemia,
asfixia perinatal) estan asociados tanto con la hipoacusia neurosensorial como con la neuropatia auditiva.
Por el contrario, las anomalias craneofaciales se asocian con mayor frecuencia con pérdida de conduccion

permanente debido a anomalias del pabelldn auricular, incluidas la microtia y la atresia del canal auditivo

[5].

Recomendaciones
e Ante la presencia de factores de riesgo, independientemente del resultado de la prueba de cribado,
se recomienda la derivacién a especialistas en ORL. Esta derivacidn permite la correcta evaluacién
de RN y nifios/as y garantiza la evaluacion y el tratamiento mas éptimos.
e La preocupacion de los cuidadores/as del nifio/a en torno a la audicion siempre debe tenerse en

cuenta de forma inmediata [6].

4. INFORMACION SOBRE EL PROGRAMA

La informacidn sobre el programa es un factor esencial para mejorar la participacion y la adherencia a todas

las etapas del mismo y debera estar disponible para toda la poblacion.
Requisitos:

* El programa debe ofrecer a la familia del RN la informacidn necesaria para que pueda tomar la decision
que considere oportuna sobre su participacidn en el programa, tanto en relacidn a la realizacién de la

prueba de cribado como a otros aspectos del mismo.

* Al margen de la via de comunicacidn y del soporte/s utilizados, se incluird la siguiente informacidn:
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o Objetivo del programa.

o Descripcion de la enfermedad y repercusion de la misma.

o Descripcion del programa de cribado, explicando cuando y cdmo se realiza cada una de las etapas.
o Naturaleza voluntaria de la participacion.

o Beneficios esperados. Importancia de completar todo el proceso de cribado.

o Riesgosy efectos adversos (hallazgos incidentales, etc.).

o Significado de un resultado positivo o negativo.

o Viayforma de comunicaciéon de los resultados.

o Actuacién ante resultados positivos.

o Descripcién del proceso diagnéstico posterior al resultado positivo para confirmacion del caso.
o Consentimiento informado.

o Disentimiento informado.

o Elaccesoy la custodia de los datos.

o Acceso a mayor informacién en caso de ser necesaria.

Recomendaciones:

* Serecomienda que la informacién a las familias se dé:
o de manera rutinaria dentro del programa de seguimiento del embarazo

o en el lugar de nacimiento (hospital o domicilio) previo al alta del RN
* Se recomienda sensibilizar a la familia de la importancia del cribado neonatal de hipoacusia.
* Serecomienda designar, dentro del equipo interdisciplinar del programa, un profesional de conexiény
apoyo con las familias [7].
* Se recomienda informar y ofertar el programa junto con el programa de cribado neonatal de

enfermedades endocrino-metabdlicas.

* Serecomienda advertir a profesionales sanitarios, especialmente de Atencidén Primaria, de la necesidad
de verificar el estado del cribado neonatal de hipoacusia en todo/a RN que acuda al sistema sanitario.
Se puede aprovechar cualquier revision del Programa de Salud Infantil que se lleve a cabo en el primer
mes de vida (revision de 7 o de 15 dias de vida dependiendo de la CC.AA. y CiA o del centro sanitario)
para incluir de forma sistematica, el resultado de la prueba de cribado auditivo. Se puede obtener esta
informacidn por la entrevista a la familia, la verificacién de documentos oficiales (informe de alta del
hospital o libros o tarjetas de Salud de cada Comunidad Autdnoma) o en la historia clinica informatizada

si se dispone de ella.

* Asimismo, es importante recordar a la familia la importancia de la realizacidn de estas pruebas y de la

notificacién del resultado a su Pediatra de Atencién Primaria aprovechando cualquier consulta.
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5. CONSENTIMIENTO

El consentimiento informado es el documento firmado por las personas responsables del RN aceptando los

puntos citados anteriormente o disintiendo de la realizacion de la prueba y el motivo del mismo.

5.1. Consentimiento informado

Requisitos:
* El programa debe contar con el consentimiento informado, verbal o escrito, para participar en el
programa, es decir, para realizar la prueba de cribado.
* El consentimiento informado debe contener la siguiente informacion:
o Consentimiento a participar en el programa.
o Nombre de la persona que lo firma y relacidon de parentesco con el RN (padre, madre o tutor/a
legal).

o Firmay fecha.

Recomendaciones:

* Es recomendable que el consentimiento sea por escrito; pero si las CC.AA., asi lo deciden, el
consentimiento podra expresarse verbalmente y debera anotarse dicho consentimiento verbal en la

historia clinica [8].

5.2, Disentimiento informado
En caso de que la familia se niegue a realizar la prueba, se intentard en la medida de lo posible recoger y

registrar el motivo de este disentimiento.

Requisitos:

*  El programa debe contar con la posibilidad de registrar el disentimiento informado.

Recomendaciones:

*  Enelcasode que se produzca un rechazo verbal, dadas las graves consecuencias que podria tener esta
decisién para la vida y salud del RN en el caso de que padeciese hipoacusia, se recomienda que el
disentimiento se dé por escrito. Esto contribuiria a que la familia reflexionase de nuevo sobre la
decisién y aumentaria la proteccion legal.

*  El disentimiento por escrito deberia quedar registrado en el sistema de informacién del programa

junto con la motivacion del mismo.

*  Eldisentimiento informado debe contener la siguiente informacion:
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o Nombre de la persona que lo firma (padre, madre o tutor/a legal) y fecha y firma.

6. PRUEBA DE CRIBADO

6.1. Tipo de prueba de cribado
Las pruebas de cribado recomendadas son tanto las otoemisiones acusticas (OEA) como los potenciales

evocados auditivos de tronco cerebral automatizados (PEATCa).

Hay evidencia de que el umbral de audicién detectado con PEATCa es ligeramente superior (40 a 45 dB HL,
aunque puede haber equipos que detecten intensidades algo inferiores de hasta 35 dB HL) en comparacion
con el umbral detectado por la tecnologia OEA (30 o 35 dB HL) [6]. Por este motivo, hay una probabilidad
ligeramente mayor de no detectar hipoacusias con umbrales entre 25 y 40 dB HL cuando la prueba inicial se
realiza utilizando PEATCa (en el apartado “6.6 Requisitos técnicos de los equipos” se desarrollan mas

ampliamente estos aspectos).

Por el contrario, cuando la prueba inicial son las OEA, ésta no permite detectar las hipoacusias retrococleares
(por neuropatia auditiva, por ejemplo) de cualquier grado. Sin embargo, ambas técnicas pueden utilizarse

para detectar a los RN con hipoacusia sensorial (coclear) si se combinan adecuadamente.

Las OEA miden la respuesta fisioldgica de las células ciliadas externas cocleares, mientras que las mediciones
con PEATCa reflejan tanto el estado coclear como la funcién neuronal auditiva retrococlear que se extiende
mas alla de la cAclea hacia el tronco encefalico. Es por esto que la respuesta de los PEATCa refleja la actividad

de una mayor parte de la via auditiva que la que hacen las OEA.

El uso de OEA como prueba de cribado puede dar como resultado una mayor tasa de fallos en los dos dias
inmediatamente posteriores al nacimiento en comparacién con PEATCa. A partir del tercer dia, la fiabilidad

de la prueba ya se considera completa.

Por todo esto, la combinacién de las tecnologias OEA/PEATCa, detectara los umbrales auditivos de nifios/as
con sordera o con problemas de audicién de etiologia periférica conductiva y neurosensorial, dentro de los

limites del umbral de cada prueba seleccionada.

Los resultados de la prueba de cribado pueden ser:

Normal = Negativo = Pasa (tradicionalmente)

Alterado = Positivo = No pasa (tradicionalmente)
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Recomendaciones:

El cribado de un RN sano/a puede realizarse mediante OEA o PEATCa, asi como el recribado cuando éste
sea necesario. Sin embargo, se recomienda que, si la prueba inicial de cribado se ha realizado con

PEATCa, el recribado se realice con la misma técnica [6].

El recribado con OEA cuando el cribado con PEATCa ha resultado alterado es aceptable, pero asumiendo

que, si el RN tiene una neuropatia auditiva, ésta se perdera [6].

Cualquier resultado normal (tradicionalmente como “pasa”) en la prueba de cribado en ambos oidos en
la misma sesidn utilizando cualquiera de las dos técnicas de cribado antes del alta hospitalaria es

aceptable como que el cribado del RN es normal (“ha pasado el cribado”) [6].

Los RN ingresados en UCl tienen una mayor prevalencia de hipoacusia, y en concreto, también una mayor
prevalencia de neuropatia auditiva (historial de hiperbilirrubinemia o hipoxia, sobre todo). En estos
casos, se recomienda utilizar PEATCa como prueba de cribado. Ademas, aquellos casos en los que la
prueba de cribado resulte alterada deben ser derivados directamente a la Unidad correspondiente para

el recribado y diagndstico.

Si bien algunos antibidticos son factores de riesgo para la hipoacusia, éstos no producen neuropatia
auditiva. Por tanto, podra utilizarse el cribado con OEA a partir de los 8-10 dias de la ultima dosis del

farmaco.

El recribado debe realizarse cuanto antes tras el alta hospitalaria, utilizando pruebas automatizadas

(PEATCa, OEA), y siempre antes del mes de vida [6].

6.2. Realizacion de la prueba de cribado

Requisitos:

Las pruebas de cribado, incluyendo las pruebas de recribado, deben realizarse antes del mes de vida.

Recomendaciones:

e Realizar, siempre que sea posible, la prueba de cribado en el centro sanitario donde nace el nifio/a,
antes del alta hospitalaria, con tiempo suficiente para realizar el recribado si fuera necesario. Este no
debe realizarse inmediatamente sino al menos varias horas después [6].

e En los casos en que no se haya podido realizar la prueba de cribado, o sea necesario un recribado, se
recomienda proporcionar una cita a la familia al alta hospitalaria para facilitar la continuidad en el
programa.

e En cualquier caso, se recomienda realizar la prueba de cribado antes de los 15 dias de vida para que en
los casos con resultado positivo sea posible realizar la deteccion de CMV antes de las 3 semanas de

vida.
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e Sedebe prestar especial atencidon a los RN ingresados en UCI puesto que esta poblaciéon tiene un mayor
riesgo de hipoacusia. En el caso de algunos RN ingresados en UCI puede no ser factible o practico
completar la prueba de cribado antes de un mes de edad debido a la alta probabilidad de derrame del
oido medio, interferencia de ruido o interferencia eléctrica del equipo. Ademas, estos RN pueden seguir
expuestos a situaciones y factores de riesgo de hipoacusia. En estos casos deben establecerse
procedimientos para realizar las pruebas de cribado en el momento en que estén médicamente
estables [6].

e Se recomienda establecer protocolos diferenciados para los nifios/as ingresados en UCls con factores
de riesgo para neuropatia auditiva.

e Los RN con estancias en UCI superiores a 5 dias deben ser explorados con PEATCa para evitar el fallo
diagndstico de las hipoacusias de tipo neuropatia auditiva. Los RN ingresados en UCI, o que cumplen
otros factores de riesgo auditivos (como infecciones por CMV, toxoplasmosis, etc.) con resultado

alterado en test de PEATCa deben ser citados directamente en el servicio de ORL para revaluacion [10].

Repeticiones de la prueba de cribado (recribado) [6,9,10]:

e Elrecribado de los nifios/as debe realizarse utilizando pruebas automatizadas (PEATCa, OEA) y nunca
mediante la evaluacion de respuestas a estimulos como sonidos o ruidos.

e El cribado de un RN sano/a puede realizarse mediante OEA o PEATCa, asi como el recribado cuando
sea necesario. Sin embargo, se recomienda que si la prueba inicial de cribado se ha realizado con
PEATCa el recribado se realice con la misma técnica.

e  Elrecribado con OEA cuando el cribado del RN con PEATCa ha resultado alterado es aceptable, pero si
el RN tiene factores de riesgo de una neuropatia auditiva deberia de realizarse el cribado con PEATCa.

e No se deben realizar mas de dos pruebas de cribado antes del alta hospitalaria.

e En los casos en que es necesario un recribado después del alta hospitalaria, se recomienda
proporcionar una cita a la familia al alta hospitalaria para facilitar la continuidad en el programa y
siempre antes del mes de vida.

e Se recomienda no realizar mas de una prueba de recribado tras el alta hospitalaria si ésta se ha
realizado correctamente. Para la correcta realizacion se recomienda que el RN duerma o permanezca
en calma, sin moverse durante toda la prueba y asegurando que existe permeabilidad del canal
auditivo [4].

e 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.

6.3. Interpretacion de los resultados
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Cada examen de audicion comprende una evaluacidn simultanea de los oidos derecho e izquierdo. Los
criterios para los resultados del cribado auditivo deben reflejar un equilibrio éptimo entre la sensibilidad y la
especificidad, considerando la prevalencia de la pérdida auditiva infantil, el rendimiento de la prueba
informado por el fabricante y el objetivo de identificar umbrales auditivos elevados que pueden afectar al

desarrollo del lenguaje hablado.

El desarrollo de tecnologias de cribado auditivo que incorporan algoritmos de deteccién de respuesta
automatizada, elimina la necesidad de interpretacién individual de la prueba y, por lo tanto, reducen los
efectos del sesgo del evaluador o el error del operador en el resultado de la prueba y garantiza la coherencia

de la deteccion de la hipoacusia en los RN, asimismo como las condiciones en las que se realiza la prueba.

También hay que tener en cuenta que la probabilidad de obtener un resultado falso positivo aumenta si la

prueba se realiza de forma repetida, motivo de mds para limitar el nimero de pruebas de recribado [6].

6.4. Comunicacion de los resultados

Se recomienda comunicar de forma adecuada el resultado del cribado cuando resulta alterado
(tradicionalmente registrado como “no pasa”). Ademas, junto con la comunicacion del resultado se debe

facilitar la cita para la confirmacién diagndstica.

Informacion a la familia:

Las madres y los padres son los protagonistas y responsables a largo plazo de los cuidados que debe recibir
el nifio/a, y por este motivo deben tener un conocimiento del programa de cribado, asi como recibir por
escrito el resultado de la prueba de cribado y también una citacién por escrito para la siguiente evaluacidn si
es necesaria. La informacién a las familias es confidencial, debe realizarse de forma cuidadosa y empatica, y

preferiblemente, de forma presencial [11].

Los materiales proporcionados a las familias deben de ser precisos y con informacién valida, y faciles de

comprender, adaptandose a los diferentes idiomas o niveles culturales de las familias.

La informacion del resultado del cribado alterado positivo (tradicionalmente registrado como “no pasa”),
puede crear ansiedad en la familia, por lo tanto, es esencial que la informacién se dé de una forma
equilibrada, sin asustarles, pero dejando muy clara la importancia de un diagnéstico adecuado lo mas pronto

posible.

De la misma forma, los padres y madres o tutores legales deben entender que un resultado no alterado

(normal/pasa/superado) en el cribado auditivo no significa que en el futuro no vaya a haber problemas de
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audicion o de lenguaje y que, por lo tanto, es fundamental seguir los controles pediatricos establecidos para

el seguimiento del desarrollo del nifio/a.

Informacion a los/as especialistas de pediatria de Atencién Primaria

El personal de pediatria de los centros de salud debe conocer el significado y el funcionamiento del cribado

auditivo.

También debe existir un sistema de informacion que informe a estos/as especialistas del resultado de este
cribado para poder remitir a estudio a los nifios/as que no han completado la prueba de cribado o el
diagndstico definitivo y para supervisar el seguimiento diagndstico y terapéutico de los que presentan

hipoacusia.

Pero, ademas, cuando el cribado auditivo resulta alterado, la evaluacién pedidtrica es fundamental para el
proceso diagndstico. Los/as pediatras deben comprender que forman parte de un equipo multidisciplinar y
que, en los nifios/as con hipoacusia, el objetivo es obtener un diagndstico precoz e iniciar la intervencion en
el menor tiempo posible. Para ello es esencial que los especialistas sepan cual es el circuito de derivacién de
los/as pacientes que todavia no han sido derivados/as y cudles son los tiempos maximos para cada una de
las intervenciones. Es importante que tanto el personal sanitario que lleve a cabo la prueba, como
especialistas de pediatria, tanto de centro publicos como privados, estén formados en este cribado vy

conozcan la teoria y la practica del buen desarrollo de esta prueba.

Informacién a Directores/as y Gestores/as de los centros sanitarios

También es importante comunicar periddicamente los resultados de las pruebas de cribado a los miembros
de la Direccidon y Administracion de los centros sanitarios, transmitiéndoles los resultados de la evaluacion

anual de la calidad del programa [12].

6.5. Calibracidn de los equipos

Tanto para los equipos de diagndstico como para los de cribado no existe un estandar de calibracién
universalmente aceptado [4]. Esto se debe al hecho de que no existen factores de conversion universalmente
aceptados para transformar los valores umbral para adultos en el uso pediatrico. Por este motivo, se
recomienda seguir los estandares establecidos por las normas ISO

http://www.iso.org/iso/home/standards.htm.

Es necesario que los fabricantes de equipos de deteccidn proporcionen informacion de calibracidon objetiva

y transparente, asi como de las tasas de resultado normal/alterado en las poblaciones de recién nacidos y
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lactantes que han demostrado tener una audicién normal y aquellos confirmados con hipoacusia o con

problemas de audicion.

Ademds, el equipo elegido, debe tener posibilidad de calibracidén por parte de profesionales del centroy a la

vez por los de la firma comercial, al menos anualmente.

También es importante seguir las recomendaciones de fabrica en cuanto al mantenimiento y la calibracién
de los equipos, y de los componentes que forman parte del mismo. De forma general se recomienda la

calibracién anual de los equipos.

6.6. Requisitos técnicos de los equipos

Las dos técnicas mas utilizadas en el cribado universal son:

e OEA: Las OEA tienen su origen en la actividad contractil de las células ciliadas externas de la céclea, por
tanto, el hecho de determinar la presencia de emisidon nos informa del funcionamiento normal de la
cdoclea, equivalente a umbrales de audicién menores de 30 dB. Aunque las OEA pueden ser evocadas
virtualmente con cualquier estimulo auditivo, en la clinica se emplean los clicks (referidos a las OEA
evocadas transitorias) y dos sinusoides (productos de distorsion) para su estudio. Cuando se miden las
OEA se presenta un click con una tasa fija de repeticidon en el oido. El estimulo utilizado es un click de
80 microsegundos de duracidon y con una frecuencia de presentacion de 21 clicks/seg, que se presenta
a través de una sonda ajustada en el conducto auditivo externo (CAE). Las OEA aparecen tras cada click
para ser sometidas a un proceso de promediado con el fin de reducir el ruido. Por lo general se
presentan los clicks a un nivel entre 75 y 80 dB SPL (Sound Pressure Level) y se suele emplear un
paradigma especializado de presentacion del estimulo seguido de un proceso de sustraccidon para
eliminar posibles artefactos causados por los transductores o por el oido medio. Se registran dos ondas
en tandem, lo que permite determinar si estd presente una OEA por el andlisis de la similitud entre
ambas respuestas. Para realizar un registro adecuado deben cumplirse los siguientes requisitos:

e laintensidad del estimulo debe ser lo mas cercana a 80 dB SPL.
e  El nivel de ruido debe ser inferior a 39 dB SPL.
e  La estabilidad del estimulo en el tiempo debe ser superior al 85%.

° La diferencia entre las dos respuestas, A y B, debe ser inferior a 5 dB SPL.

Existen en el mercado equipos clinicos de OEA y equipos automatizados con criterios de resultado normal o

alterado y ambos cumplen los requisitos comentados anteriormente.

e PEATCa: El cribado auditivo con PEATCa se basa en la medida de la respuesta de la via auditiva

provocada por una estimulacidn acustica. Los PEATCa estan presentes en el nifio/a desde la semana 25
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de edad gestacional y no se ven afectados por el suefio ni la sedacién, pueden realizarse ademas en
ambientes algo ruidosos y se ven menos afectados que las OEA por la presencia de liquido en oido
medio. Esta prueba, a diferencia de las OEA, explora la via auditiva hasta el tronco encefdlico
(mesencéfalo) por lo que puede descartar la mayor parte de las patologias retrococleares, incluida la

neuropatia auditiva.

En la practica clinica los registros son interpretados en funcidn de cinco pardmetros: morfologia, latencia y
amplitud de las ondas, intervalos interondas y diferencias interaurales. El estimulo empleado es un click
auditivo cuyo espectro frecuencial se sitia fundamentalmente en frecuencias agudas y el umbral de audicidn
se define como la minima intensidad a la cual aparece la onda V. Los equipos utilizados para cribado suelen
ser equipos automaticos (PEATCa). El procedimiento de cribado auditivo con PEATCa comienza con la
colocacién de unos electrodos en la cabeza (frente, nuca y mastoides) y unos auriculares en los oidos del nifio
a estudiar (que debe estar tranquilo o dormido, ya que los movimientos pueden producir interferencias).
Estos auriculares envian un estimulo sonoro en forma de click repetido (a 35 6 40 dB), registrandose el
promedio de la respuesta neuroeléctrica del nervio auditivo y vias centrales a los 10-15 milisegundos.
Posteriormente, un algoritmo matematico determina si los registros se corresponden con una respuesta
auditiva normal e informa al explorador mediante un OK o PASA si esto es asi o un DERIVAR o NO PASA si la
respuesta auditiva estd alterada. Este cribado auditivo con potenciales automatizados requiere entre 4 y 15

minutos para realizar la prueba.

La mayor parte de los aparatos que realizan la prueba de PEATCa presentan el click del estimulo a 35 dB HL,
siendo la referencia para esto el oido adulto. Al ser el volumen de conducto auditivo externo del RN
claramente menor que el del adulto, la presién sonora sera mayor y por ello podria no detectarse una pérdida
leve. La mayoria de los equipos de PEATCa determinan de forma automatica la presencia o ausencia de
respuesta, pero los procedimientos de medicién pueden variar de unos equipos a otros, ya que no estan
tampoco estandarizados. Unos determinan la presencia de respuesta comparando los resultados con tablas
de normalidad segun edad y sexo y otros valorando si la respuesta excede unos criterios preestablecidos
(relacion sefal/ruido). A pesar de estos detalles técnicos, tanto la sensibilidad (capacidad para detectar
enfermos) como la especificidad (capacidad para seleccionar a los sanos) de la prueba son muy altas (entre
el 90 y el 100%). Una gran parte de los falsos positivos existentes en muchas series tiene que ver con la
maduracién del tejido neuronal. En cualquier caso, tanto la sensibilidad como la especificidad son algo

superiores a las de las OEA.

Algunos fabricantes de aparatos de cribado auditivo, aportan una evidencia suficiente para sustentar los
criterios especificos de resultado normal o alterado y los algoritmos automatizados que emplean en sus

instrumentos.
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Por ultimo, mencionar que, existen evidencias de que el 70% de los nifios/as con un fallo en OEA seguido de
“paso” en los PEATCa presentan una hipoacusia leve uni o bilateral entre 25 y 30 dB. Para solucionar este
problema no parece adecuado modificar el nivel de estimulo de 35 dB a 25 dB en los PEATCa, ya que
aumentaria el nimero de falsos positivos, sino mas bien en el cribado auditivo en la “revision del nifio/a

sano/a” o Programa de Salud Infantil que realiza pediatria de Atencién Primaria mas adelante.

6.7. Pérdida de casos en el seguimiento
En los programas de cribado de hipoacusia neonatal es necesario evitar las pérdidas de seguimiento, como
son los casos de RN que no han superado las pruebas de cribado iniciales y no son llevados por su familia a

las siguientes pruebas o revisiones.

Estas pérdidas reducen la eficiencia de la deteccidn y el tratamiento temprano de la hipoacusia. En base al
documento “Indicadores de calidad y sistema de informacidon del Programa de Cribado Neonatal de
Hipoacusia del SNS” aprobado por la Comisién de Salud Publica en noviembre de 2021 [12], lo aceptable
seria, que al menos, el 95% de RN con prueba de cribado positiva, accedieran a pruebas de confirmacién

diagnéstica.

El principal factor reconocido en los distintos estudios sobre este problema es la falta de conocimiento sobre
la importancia de completar el proceso diagndstico de los nifios/as que no superan el cribado de la
hipoacusia. También habria que tener en cuenta otros factores, especialmente en el caso de colectivos

vulnerables.

Es importante conocer los factores que contribuyen a la pérdida de casos en el proceso de seguimiento, ya
gue ayudaria a mejorar y cambiar los protocolos con el fin de aumentar la efectividad del programa de
deteccion, diagndstico y tratamiento precoz de la hipoacusia congénita. Las medidas para evitar los casos
perdidos en el proceso incluyen la necesidad de contar con un equipo interdisciplinar comprometido, hacer
campafias de concienciacién dirigidas a la poblacion en relacién con la importancia de los programas de
deteccion, diagndstico y tratamiento precoz de la sordera infantil, asi como la mejora en el mantenimiento
de los necesarios sistemas de informacidon del programa. Otra medida que podria emplearse, es la de
disponer de unidades mdviles que acudieran a los domicilios de aquellos nifios/as a los que no se haya
realizado prueba de cribado y que por su condicidn de vulnerabilidad (médica o social) no vayan a acudir a

los servicios sanitarios.

7. REALIZACION DE LA CONFIRMACION DIAGNOSTICA

7.1. Diagndstico audioldgico

19



Requisitos y recomendaciones para el desarrdl}o del programa de cribado neonatal de hipoacusia

Los métodos de diagndstico deben ser adecuados al estado madurativo y a las caracteristicas conductuales
del nifio/a. En general, los métodos de diagndstico pueden ser divididos en dos grandes grupos: subjetivos y

objetivos.

Los métodos subjetivos o conductuales requieren la colaboracién del sujeto. Los métodos objetivos, en
cambio, no requieren de la cooperacidn del/a paciente ya que se basan en el analisis, mediante el empleo de
la tecnologia apropiada, de ciertos cambios fisioldgicos que se originan en el oido o en las vias nerviosas al

recibir los estimulos auditivos.

La concordancia de los resultados de los test audioldgicos subjetivos y objetivos, determinan con precisidon

el diagndstico, el cual puede alcanzar una elevada fiabilidad con independencia de la edad del nifio/a.
7.1.1. Métodos de diagndstico objetivos
Las exploraciones objetivas mas usualmente utilizadas en la actualidad son las siguientes:

La impedanciometria y la timpanometria que, de forma resumida se puede afirmar, estudian la situacién
anatomica del oido medio y también la integridad de los mecanismos fisioldgicos que intervienen en el

sistema de transmision del oido.

La electrococleografia registra las variaciones del potencial de accién que se genera precozmente en la

coclea, en el ganglio espiral y en el nervio auditivo en respuesta a un estimulo acustico.

Por medio del reflejo estapedial se puede estudiar el arco reflejo del VIl y del VIII par craneal y con ello se

puede obtener informacién de lesiones cocleares y retrococleares.

En las OEA se detecta la presencia de energia generada en la céclea y transmitida por el oido medio al

conducto auditivo externo y son imprescindibles para distinguir las lesiones de tipo coclear o retrococlear.

Por medio de los PEATCa se comprueba el funcionamiento neurofisioldgico de las vias y centros auditivos
tronco-encefalicos tras producir un estimulo acustico. La respuesta obtenida informa sobre el estado de las
altas frecuencias, entre 2000 y 4000 Hz, y, sin embargo, tiene muy poca sensibilidad en las frecuencias bajas.
Los tiempos de las latencias no se normalizan hasta el primer afo de vida, lo que se debe tener en cuenta

sobre todo en los grandes prematuros [6].

Los Potenciales Evocados Auditivos de estado estable Multifrecuenciales (PEAee) permiten la realizacion
de una Audiometria Tonal de forma objetiva. Entre las ventajas de los PEAee destaca que se pueden realizar
en varias frecuencias consiguiendo una grafica superponible a una audiometria y que son mas eficaces para
detectar restos auditivos en sorderas profundas. Se pueden realizar en ambos oidos de forma simultanea, lo

que aporta rapidez al estudio.
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La interpretacidn de los resultados obtenidos en estas pruebas ha de realizarse dentro de un estudio clinico
completo, no debiéndose llegar a un diagndstico definitivo basado exclusivamente en los datos aportados

por una prueba aislada realizada en una Unica ocasién.
7.1.2. Métodos subjetivos o conductuales
Los métodos subjetivos o conductuales se clasifican en dos categorias.

La primera de ellas, depende Unicamente de una respuesta no condicionada al sonido y es la denominada
audiometria de observacion de la conducta. Se realiza a nifios/as menores de 9 meses y las respuestas
pueden ser: reflejo de la cabeza o las extremidades, sobresalto en todo el cuerpo, succién, parpadeo,
elevacién de las cejas o el cese de ciertos comportamientos, como el movimiento o la succidén. La observacion
conductual es una medida subjetiva de la capacidad auditiva y no proporciona informacion especifica de

frecuencia.

La segunda, se basa en una respuesta condicionada al sonido, dando lugar a las siguientes pruebas: test de
reflejo de orientacion condicionada, audiometria con refuerzo visual, audiometria verbal o

logoaudiometria, audiometria de juego [9,10].
7.1.3. Confirmacidn diagndstica

El diagndstico debe basarse en un conjunto de pruebas que debe incluir siempre PEATCa, timpanometria,
reflejo estapedial (usando 1000 Hz como sonido portador) y OEA, repetidas al menos dos veces, con una
diferencia de una a cuatro semanas. Hay que recordar que una sola prueba audioldgica no es suficiente para
un correcto diagndstico y tratamiento. Los potenciales evocados auditivos de estado estable (PEAee) son una

prueba segura e indispensable.

Requisitos:

e El diagndstico de confirmacién de hipoacusia debe realizarse en los tres primeros meses de vida

(teniendo en cuenta la edad corregida en el caso de prematuridad).

e Existen situaciones especiales como recién nacidos prematuros o con patologias graves, etc. en las que

no se pueda realizar el diagndstico en este espacio de tiempo.

e El diagndstico audiolégico no debe demorarse mas allad de los 3 meses de vida, con el fin de permitir el
inicio de la Atencidn Temprana que siempre debe contemplar la intervencién logopédica y la

adaptacion audioprotésica necesaria en cada caso antes de los 6 meses de vida [10].

7.2. Diagndstico etioldgico
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El diagndstico etioldgico es necesario llevarlo a cabo simultaneamente con la valoracidn audiolégica, sin que
se demore nunca la estimulacion temprana del nifio por no haber completado aun el mismo. Es importante
contar con un equipo multidisciplinar (ORL, pediatria, neuropediatria) y realizar las pruebas analiticas, de

imagen y las que se estimen oportunas en funcién de cada caso.

7.2.1. Pruebas de imagen

En una gran parte de los casos, se puede emplear la resonancia magnética (RM) sola para la evaluacién
preoperatoria del nifio/a con hipoacusia que requiere un implante coclear, dado que la mayoria de pacientes
presentan una anatomia normal y recibirdn la implantacidn sin ninguna incidencia. La necesidad adicional de
contar con una tomografia computarizada (TC) surge en un pequefio porcentaje de candidatos/as a implante
y puede predecirse basdndose en el estudio de ciertas caracteristicas recogidas en la historia clinica, en la
exploracién fisica o directamente por anomalias detectadas en la RM inicial. En estos casos, la TC serd de
utilidad para definir el curso del nervio facial y para detallar anomalias en la anatomia ésea que pudieran
dificultar el hallazgo de las referencias quirurgicas para el abordaje de la cdclea durante la implantacidn. La
reduccién de la innecesaria exposicion a la radiacion en los nifios/as es otro importante motivo para limitar
la realizacion de TC vy justifica la utilizacidn inicial de la RM sobre la TC. Puesto que la cantidad de radiacion

de la TC es baja, si fuera necesario, se podrian utilizar ambas pruebas (RM y TC).
7.2.2. Citomegalovirus (CMV)

La infeccidn por CMV es la infeccidn congénita mas comun globalmente, con una prevalencia del 0,6 % en los
paises desarrollados [13,14]. Ademas, el CMV es la principal causa no genética de pérdida auditiva infantil y

una causa importante de déficit neuroldgico [15].

La infeccidn por CMV puede ser asintomdtica o sintomatica. La hipoacusia es el sintoma mas comun de los
nifios/as con infeccién CMV sintomatica (observado en el 40 al 60 %) [13,16]. Por tanto, en torno a la mitad
de los RN tendrd una hipoacusia que puede ser detectada al nacer; pero en un 18-30 % de los casos su
aparicion sera posterior, totalizando un 74 % a los 18 afios. La mayoria de las hipoacusias (78%) se producen

en los primeros 6 afos de vida.
A largo plazo, un alto porcentaje de nifios/as asintomaticos/as (25 %) desarrollaran hipoacusia.

Por todo esto, es importante tener en cuenta la infeccién por CMV en el cribado neonatal de hipoacusia,

estableciéndose las siguientes recomendaciones.
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Recomendaciones:

e Deberia realizarse la deteccion del CMV por PCR a todos los RN que no superen el cribado auditivo
neonatal bilateral. La infeccidn congénita esta presente en el 5-6 % de los nifios/as que fallan en el

cribado neonatal [2].

e El diagndstico de la infeccidn CMV debe hacerse antes de las 3 semanas de vida y su tratamiento,

en caso necesario, debe iniciarse antes del mes, y prolongarse, al menos, entre seis y doce meses.

o Laimportancia del diagndstico antes de 3 semanas de vida radica en lo siguiente: si el nifio/a
tiene mds de 3 semanas de vida, la PCR en orina, saliva o sangre no es definitiva (puede
deberse tanto a una infeccidn congénita como adquirida) y habria que recurrirala PCR en la
muestra del programa de cribado neonatal para poder confirmarlo; un resultado positivo
confirmaria la infeccién, aunque uno negativo no la descartaria dada la peor sensibilidad de

este método.

o Eldiagndstico de la infeccién congénita tiene especial interés en los nifios/as que no superan
todo el proceso de cribado auditivo y son remitidos al ORL para confirmacién antes de las 2-
3 semanas de vida porque la mayoria de estudios han concluido que el inicio del tratamiento
para CMV podria ser efectivo (sobre todo en aquellos con hipoacusia moderada) si se inicia

antes del mes de vida y se prolonga varios meses, al menos entre seis y doce meses.

e El diagndstico de la infeccion por CMV permite el seguimiento prolongado de estos pacientes y la
posibilidad de un diagndstico auditivo adecuado en un tiempo que permita el tratamiento

audiolégico mas indicado de forma precoz.

e El diagndstico de la infeccion CMV puede hacer variar la decision sobre la colocacidn de un implante

coclear de forma precoz, debido a la gran probabilidad de progresidon que presenta esta enfermedad.

e Dado que la sordera por CMV se presenta en nifios/as sintomaticos y asintomaticos, siendo
fluctuante y con frecuencia, de aparicion postnatal, se recomienda un seguimiento periédico
frecuente durante los primeros 2 afios de vida, siendo este el periodo de mayor riesgo para el

desarrollo de pérdida auditiva asociada a CMV y un periodo critico para el desarrollo del lenguaje [7].

e Engeneral, debe seguirse a estos nifio/as durante al menos 6 afios, con revisiones mas frecuentes a

mayor afectacion [7].

7.2.3. Sindrome de rubeola congénita (SRC)

Es importante también descartar el SRC en los nifios/as con resultado alterado en el cribado auditivo

neonatal. En el afio 2005 se incorpora en Espaiia la eliminacidn de la rubeola y el SRC al ya existente Plan
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Nacional de Eliminacion del Sarampion [17]. Posteriormente, se establecen ademads los protocolos de

Vigilancia de la rubeola y el SRC.

El Plan Estratégico para la Eliminacién del Sarampién y la Rubeola en Espafia 2021-2025 [18] establece que,
ante la apariciéon de una Unica afeccidon considerada de riesgo de padecer SRC, se debe de iniciar la

investigacion del mismo.

La hipoacusia producida por el SRC es del tipo llamado neurosensorial y es la manifestacion mas frecuente
del SRC (58% de los casos), pudiendo ocurrir sin ningln otro sintoma. Puede ser de los dos oidos o de uno
solo, y muchas veces no se percibe hasta en el segundo afio de vida. Esto hace que la vigilancia del SRC sea
dificil porque los nifios/as con manifestaciones mas leves y aquellos/as con hipoacusia, probablemente se

detectaran tardiamente en la infancia, cuando la confirmacidn de SRC por laboratorio ya es mas dificil.
En este contexto, los programas de cribado de hipoacusia neonatal facilitan la deteccién temprana del SRC.
Requisito:

e Es esencial, que ante cualquier RN que muestre alteraciones en el cribado de hipoacusia, se realice

la prueba de anticuerpos IgM frente a rubeola con la finalidad de descartar rubeola congénita.
Recomendacion:

e Los profesionales sanitarios que intervienen en el proceso diagndstico de confirmacién de hipoacusia

deben tener en cuenta dentro del diagndstico diferencial etioldgico el SRC.

7.2.4. Funcion vestibular

Aunque la literatura alerta del riesgo de aparicidn de un trastorno vestibular en nifios/as con hipoacusia, en
la actualidad no se realiza una valoracion rutinaria de esta funcidn. Habitualmente se restringe solo a los

candidatos/as a implantacion coclear y a los nifios/as con una disfuncién vestibular manifiesta [6].

8. TRATAMIENTO

En cuanto se confirma la existencia de una hipoacusia debe realizarse la adaptacién protésica que sea

necesaria (audifonos e implantes) y la derivacidn a atencién temprana para la intervencién de logopedia.

La deteccidn precoz y el tratamiento de la hipoacusia han modificado de forma importante la perspectiva
educativa y social de estos nifios/as, pero para que sean realmente efectivos deben ir acompafiados de

actuaciones determinantes.
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Recomendaciones:

e Cuando se indique la adaptacién audioprotésica por parte de ORL, ésta debe llevarse a cabo antes
de que transcurran los primeros 6 meses de vida.

e Debe iniciarse cuanto antes el tratamiento audioprotésico y logopédico mas indicado en cada caso,
facilitando el acceso temprano y natural al lenguaje oral.

e La atencidn debe ser global y centrada en el nifio/a y su familia, evitando las respuestas parceladas,
descontextualizadas y descoordinadas, y dando confianza y seguridad a las familias, reduciendo su
desorientacion y transito por diversos especialistas y servicios [6].

e La intervencion debe contar con el apoyo de un equipo multidisciplinar bien coordinado dénde se
lleve a cabo de forma conjunta el tratamiento médico, quirdrgico, audioprotésico, logopédico y

educativo adecuado a la patologia y la edad [10].

8.1. Adaptacion audioprotésica infantil [19,20,21]
El objetivo principal de la amplificacién auditiva es proporcionar a un nifio/a con discapacidad auditiva la
oportunidad de tener acceso a un entorno sonoro y, en especial, al habla. Entre los objetivos de la
amplificacidon hay que destacar que se debe proporcionar una distorsién minima del sonido, potenciar el
desarrollo de una estrategia de procesamiento de la sefial adecuada, seleccionar las caracteristicas que
maximicen la audibilidad de la sefial deseada y la reducciéon del ruido, ademas de ofrecer flexibilidad, tener
facilidad de conexién a dispositivos externos y garantizar la comodidad fisica que permita el uso diario

constante.

El asesoramiento a la familia y su instruccion en el manejo de las prétesis auditivas, asi como la verificacidon
de su correcto funcionamiento, deben ser continuos. Cuidadores/as, logopedas y profesores/as también

deben ser participes de este asesoramiento.

8.2. Indicaciones para la implantacién coclear

En los ultimos anos se han ido modificando las indicaciones aceptadas de implante coclear en la edad infantil

en base a la evidencia cientifica. En la actualidad, las indicaciones para el implante coclear son las siguientes:

e Hipoacusia neurosensorial bilateral de severa a profunda, con escaso beneficio del uso de audifonos
después de un periodo de prueba.

e Hipoacusias asimétricas.

e Mientras que la indicacién de la implantacion bilateral ya estd consolidada, otras opciones van

ganando apoyo por la evidencia cientifica, como en casos de sordera unilateral.
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o Unode los motivos para promover la implantacidn coclear en nifios/as con sordera unilateral
es facilitar un completo desarrollo del sistema auditivo central dentro del periodo critico o

de mayor sensibilidad, que se corresponde con los primeros afios de vida.
o Estaindicacidn se considera especialmente interesante en aquellos/as nifios/as con déficits
visuales importantes o que presentan situaciones de fragilidad en el oido auditivamente

normal, como son determinadas malformaciones laberinticas [6].

e Los/as nifios/as que presentan una neuropatia auditiva necesitan ser evaluados de forma especifica.
Dado que cada nifio/a con neuropatia auditiva es diferente, surgen varias situaciones clinicas que

hay que tener en cuenta antes de indicar un implante coclear.

9. ATENCION TEMPRANA

Es necesario proporcionar a las familias soporte individualizado e informacién especifica para el desarrollo
del lenguaje y la comunicacién. Se debe apoyar a nifios/as con sordera o con problemas de audicién y
proporcionarles la exposicién a modelos de lenguaje lo antes posible para garantizar un éptimo desarrollo

cognitivo, emocional, y educativo [4].

Es importante tener en cuenta que no todos los nifios/as responderan de igual forma a las estrategias
terapéuticas tradicionales para el desarrollo del lenguaje. Cuando se asume indebidamente que el retraso en
el desarrollo es debido exclusivamente a la hipoacusia, se esta perdiendo la oportunidad de intervenir de
forma temprana y adecuada sobre las discapacidades asociadas (DA+) y asi mejorar, a largo plazo, las
habilidades comunicativas, entre otros hitos del desarrollo. De esta forma, en el campo de la Atencién
Tempranay de la intervencién educativa con los nifios/as con sordera, el siguiente paso deberia consistir en
concentrar esfuerzos para minimizar la disparidad en el nivel de desarrollo del lenguaje y la comunicacién de

este numeroso grupo de nifios/as [22].

Serd necesario, ademas, integrar la atencién y el apoyo a las familias como parte del desarrollo de los
programas de deteccién precoz de la sordera infantil, incluyendo la ayuda mutua interfamiliar, implicar a las
familias en cada nivel de intervencién e incrementar el conocimiento sobre el rol de las familias entre todos
los agentes implicados. Reconocer las necesidades de las familias y saber responder a ellas es una

responsabilidad de todos los estamentos y profesionales comprometidos con estos programas.

Se precisa también de una coordinacién interadministrativa e intersectorial, en lo relativo a los servicios y
prestaciones dirigidas al nifio/a y a su familia, con procedimientos simplificados y coordinados para el acceso
a todos ellos. Para este cometido son fundamentales la figura del coordinador y la participaciéon de Salud
Publica, junto con la administracién educativa y de servicios sociales. En este punto también son esenciales

las familias, funcionando como agente y red social [6].
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Requisitos:

Debe garantizarse el acceso a Atencidon Temprana (intervencidn logopédica u otras intervenciones

necesarias) en los primeros 6 meses tras el diagndstico [12].

Debe existir una coordinacion entre Atencion Temprana y ORL para garantizar la correcta atencién y
la continuidad asistencial del nifio/a con hipoacusia durante todas las etapas del programa de cribado
neonatal de hipoacusia que incluye el tratamiento multidisciplinar y la atencién temprana como

partes integrantes del programa.

Debe detectarse de forma precoz la discapacidad asociada a la hipoacusia (trastorno motor, visual o
de comunicacién, dificultades en el aprendizaje o discapacidad intelectual), para permitir una
temprana y adecuada intervencion, y la necesidad de una colaboracién transdisciplinar fluida entre

todos los profesionales que han de intervenir, junto con la implicacion de la familia [22].

Recomendaciones:

El acceso a Atencion Temprana (intervencion logopédica u otras intervenciones necesarias) deberia

ser lo mds precoz posible, preferiblemente en los primeros 45 dias tras el diagndstico [23].

La atencion a estos/as pacientes debe ser integral, atendiendo al nifio/a y a sus familiares y

favoreciendo el tratamiento en el entorno natural.

Se garantizard la coordinacidn interadministrativa e intersectorial, favoreciendo la comunicacién

entre servicios de salud, servicios sociales y educacion.

10. SEGUIMIENTO

El objetivo final de la aplicacién de un programa de cribado de hipoacusia ha de ir mas alla del diagndstico,

orientdndose hacia una atencién temprana, planificada y coordinada.

En todos los niveles de desarrollo del programa son necesarios equipos interdisciplinares, que trabajen en

colaboracién con la familia y organizados por la figura de un coordinador. El movimiento asociativo de

familias ha de ser un punto de apoyo a lo largo de todas las etapas, como parte del equipo interdisciplinar.

Otro aspecto a tener en cuenta, como ya se ha mencionado, es que siempre hay que tener en consideracion

las sospechas de hipoacusia por parte de la familia, profesorado y/o cuidadores/as del nifio/a.
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Con la escolarizacién, aparece una nueva oportunidad para valorar la capacidad comunicativa del nifio/a,
garantizando con ello que no queden sin detectar ni tratar trastornos audioldgicos congénitos, o de aparicidon

tardia o adquirida [11].

Hay que tener en cuenta que la hipoacusia no se mantiene constante a lo largo de la infancia y que el
deterioro auditivo puede producirse en cualquier momento. Esto es mas dificil de percibir en los primeros
afios de vida, ya que los nifios/as no tienen la capacidad de manifestar si oyen peor vy, por ello, el personal
clinico se ha de guiar por las impresiones subjetivas de sus cuidadores/as. Esta fase es especialmente delicada
porque es el momento en el que el nifio/a esta adquiriendo el lenguaje [6]. Ademas, la vigilancia regular del
estado de la audicion es fundamental porque puede producirse una progresién o fluctuacion de los umbrales

auditivos y la sensibilidad auditiva puede cambiar o fluctuar a lo largo del tiempo [4].

En los nifios/as que han sido diagnosticados de hipoacusia dentro del programa de cribado neonatal, se

recomiendan revisiones con la siguiente periodicidad con el ORL pediatrico:

o en los primeros 18 meses de vida, continuas a demanda de cada situacion.
o de los 18 meses a los 3 afios, cada tres meses.

. de los 3 a los 6 anos, cada seis meses.

o en el caso de mayores de 6 aifos con sorderas estables, anuales.

Aproximadamente el 40 % de los nifios/as con hipoacusia tienen afiadido un trastorno del desarrollo o un
problema médico importante, que puede retrasar la edad de diagndstico de la hipoacusia y/o precisar de la
intervencién de otros profesionales. Esta situacidn se designa como “hipoacusia o sordera con discapacidad
afiadida” (DA+). El motivo por el que la poblacidn de nifios/as con problemas auditivos es mas propensa a
asociar discapacidades afiadidas radica en que los factores de riesgo para la hipoacusia se superponen con
los de muchas otras discapacidades. Estos factores pueden influir en diversos aspectos del desarrollo,

incluida la adquisicién del lenguaje [22].

Recomendaciones:

Durante el seguimiento de los nifios/as con hipoacusia es importante comprobar que se cumple lo siguiente:
e Serecibe el seguimiento adecuado por parte de ORL
e Efectividad de audifonos o implantes
e Serecibe la adecuada atencion temprana
e Efectividad de las estrategias de intervencion logopédica
e Adherencia de la familia a sesiones y citas
e La evaluacion del desarrollo global cada seis meses en todo nifio/a con sordera es sumamente

importante para detectar precozmente discapacidades asociadas.
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e En caso de discapacidad asociada, asegurar también la intervencién correspondiente.

11. INTERVENCIONES EN ATENCION PRIMARIA Y ATENCION HOSPITALARIA

Los profesionales de Atencion Primaria y de Atencidon Hospitalaria, tanto el personal médico como el de
enfermeria, constituyen el Ultimo garante en la comprobacion de los pasos del programa de cribado de
hipoacusia, y por ser los enlaces con las familias, estan en una posicién privilegiada para aconsejar, apoyary
comprobar la realizacidn del cribado y el seguimiento posterior de los nifios y nifias con posibles hipoacusias

adquiridas o tardias.

Es importante que desde Atencion Primaria y hospitalaria se garantice la derivacion de los nifios/as con
hipoacusia a los correspondientes servicios de Atencion Temprana y que, desde estos servicios, se garantice
el seguimiento adecuado, en tiempo y forma, de todas las hipoacusias, cumpliendo asi con los criterios de
calidad consensuados en el documento “Indicadores de calidad y sistema de informacién del Programa de

Cribado Neonatal de Hipoacusia del SNS” [12].

Ademas, las CC.AA. y CiA deberian de establecer los circuitos asistenciales adecuados para garantizar una

respuesta adecuada a cualquier sospecha de hipoacusia durante la edad pediatrica.

Recomendaciones:

e Comprobar que el resultado de la prueba de cribado neonatal conste en la cartilla de salud infantil o
en el informe de alta del hospital y que, ademas, este resultado, esté registrado en la historia clinica
informatizada. Seria util establecer de forma sistematica esta pregunta en la entrevista que se realiza
en alguna de las revisiones del nifio/a sano/a de pediatria que se realizan durante el primer mes de

vida (primera revision a los 7 o 15 dias de vida, y confirmacién al mes de vida).

0 En caso de que el nifio/a no se hubiese realizado el cribado serad captado entonces para el

programa de deteccidn.

e Enlos casos de confirmacidn de hipoacusia debera revisarse la realizacidn de pruebas de diagnéstico

de hipoacusia por SRC.

e Ademas, se reevaluara la audicién en los controles de salud establecidos por el Programa de Salud

Infantil de las distintas CC.AA. y CiA, haciéndose hincapié en:

0 la evolucién del lenguaje oral (comprensivo y expresivo), explorando sus reacciones a
sonidos, las adquisiciones verbales y las preocupaciones de familiares y cuidadores [9,10]

0 el estado del oido medio (los/as pediatras deberian ser expertos/as en reconocer la otitis
media serosa)

0 el desarrollo global del nifio/a (las anomalias del desarrollo madurativo o del
comportamiento seran remitidas al ORL para descartar una alteracién auditiva).
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e Seguimiento exhaustivo y derivacidn, si procede, de los nifios/as con un indicador de riesgo de
desarrollar una hipoacusia neurosensorial y/o de conduccién adquirida, progresiva o de comienzo

tardio.

e Seguimiento adecuado de todos los casos sospechosos y confirmados de hipoacusia en la edad
pediatrica, en conformidad con los criterios de calidad consensuados para el Programa de Cribado

Neonatal de Hipoacusia del SNS [12].

12. EVALUACION DEL PROGRAMA

La evaluaciéon del Programa de cribado neonatal de hipoacusia es fundamental para su continua mejora
y se podra realizar mediante el sistema de informacidn estatal. El sistema de informacién de cribado

neonatal de hipoacusia [12] permite:

e mejorar el intercambio de informacidn

e conocer el estado de la cuestion en todo el territorio nacional

e realizacion del informe de evaluacién anual

e disminuir las pérdidas en las distintas fases del programa

e mejorar el desarrollo y los resultados del programa de cribado gracias a la evaluacién continua

del mismo [6].
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13. ANEXOS. ALGORITMOS DE PROGRAMAS DE CRIBADO NEONATAL DE HIPOACUSIA

Algoritmo 1: resumen del programa de cribado

DETECCION, DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO PRECOZ DE LA SORDERA INFANTIL

Comision para la Deteccién Precoz de la Hipoacusia - CODEPEH (2018

Equipo Informacion y Apoyo
Interdisciplinar a la Familia

Bases de Datos

NIVEL 1 DETECCION Prueba OEAa y/o PEAa hastal5 dias de edad

Control
Atencién
Primaria

Factores Seguimiento
Cribado Riesgo ORL - PED
lo2

pasos
o Ni Diagnéstico
S ORL
No pasa
Estudio Valoracion
cMmv Pediatria

NIVEL 2 DIAGNOSTICO Prueba PEATC y/o PEAee a los 3 meses de edad

Anamnesis y exploracion
Valoraclén audiolégica

-

Estudio genético &
Estudio hipoacusias Pruebas imagen & Derivacién
uni y bilaterales Laboratorio ,;@ Atenclén Temprana

NIVEL 3 TRATAMIENTO No mas tarde de los 6 meses de edad

Atencion Temprana

Hipoacusias W
Ghto biloterades aptacion Audioprotésica

Intervencién Logopédica

NIVEL 4 SEGUIMIENTO A partir de los 6 meses de edad

» Atencion Temprana
Segulmiento ORL Adaptado

Estucio implante Coclear acada Hipoacusiay Edad

Seguimiento Audioprotésico

Intervencion Logopédica
SCODEPEH 2018

OEAa: (oemisizres Acisticas outomiticas  PERS: Petencistes Evacados hadibvos automiticos  PEATC: Poterciales Evecados Audilioss de Tranca Cerebral - PEAte: Patenciales Evocadas Auditives de estads estable

* Nota: Ante un cribado alterado debe tenerse en cuenta también el sindrome de rubeola congénita.
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Algoritmo 2: Proceso de cribado de hipoacusia en recién nacido/a sano/a

RN sano/a

Prueba de cribado

OEA/PEATCa Maternidad/Neonatologia

Antes del alta

(Preferiblemente L. Segunda prueba
sa8 ) Alta. Seguimiento OEA/PEATCa
., Atencidn
por Pediatria A.P.

Especializada

[ Alterado ]

\ 4

"""""" 7 4 )

Remision a
confirmacion

diagndsticay

tratamiento

/
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Algoritmo 3. Proceso de cribado de hipoacusia en recién nacido/a con factores de riesgo
*Los factores de riesgo que pueden producir neuropatia auditiva son sobre todo el historial de

hiperbilirrubinemia o hipoxia. En estos casos se recomienda utilizar PEATCa. En el resto de factores de riesgo

podria realizarse el cribado con OEA.

RN Factores de riesgo

(de neuropatia auditiva)

!

Prueba de cribado

Maternidad, UCIN,

Neonatologia

Antes del
alta
Normal Alterado
y
Alta. Seguimiento por a o
,,,,,,,,,,,,,,,,, Remision a Confirmacion
Pediatria A.P. ;
confirmacion diagnodstica/tratamiento

Atencion Especializada

diagnosticay

tratamiento
\ /
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Algoritmo 4. Diagnéstico audiolégico de la hipoacusia

RN con cribado

alterado

!

Confirmacién diagndéstica

y tratamiento

:

Normal [ Alterado ]

[ NORMOACUSIA ] [ HIPOACUSIA ]

v

o TRATAMIENTO Pruebas complementarias**
Alta. Control por Pediatria*

* Se individualizara el seguimiento oportuno en cada caso, en funcidn de los factores de riesgo del nifio/a.
** Es preceptivo emplear otras pruebas complementarias como son los Potenciales Evocados Auditivos de
Estado Estable (PEAee) y la Audiometria conductual, para confirmar el grado de pérdida en todas las

frecuencias del audiograma.
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Algoritmo 5. Recomendaciones en el diagndstico etioldgico de la hipoacusia

RN con diagndstico de

hipoacusia

Anamnesis y
exploracion fisica

Identificacion de la No se identifica la

etiologia*

] T

etiologia

v

SRC, CMV
.. e TAC/RNM Valorar otras pruebas
Estudio microbioldgico )
. segun| caso
ampliado

TRATAMIENTO Resultado

OPORTUNO alterado

*Insistir en la recogida de datos acerca de la salud de la madre y el padre, datos sobre el embarazo, parto y
periodo neonatal:
e Exposicion a medicamentos, drogas y/o toxicos.

Infecciones como CMV, rubeola, VIH, virus herpes, toxoplasmosis, sifilis, varicela, etc.
e Traumatismos craneoencefalicos.

e Ingreso en UCI (ventilacion asistida, hiperbilirrubinemia con exanguinotransfusion, gran
prematuridad, hipoxia perinatal).

e (Causasindromica: talla del paciente, coloracién de la piel, pelo, lesiones cutaneas, morfologia craneo
facial, tamafio y morfologia del pabellén auricular (y su lugar de implantacién), fositas o apéndices
preauriculares, morfologia y longitud del cuello, tamafio de las extremidades, etc.
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