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RESUMEN
INTRODUCCION.- Las hipoacusias de apariciéon tardia, que suponen el 20%, el

control de un programa de cribado universal con otoemisiones y la existencia de
trastornos centrales no identificables por procedimientos electrofisiolégicos aconsejan

el seguimiento de nifios con indicadores de riesgo.

MATERIAL Y METODOS.- 854 nifios con factores de riesgo que pasaron la prueba de
otoemisiones son controlados cada 6 meses en la consulta de O.R.L. para comprobar
el desarrollo normal del lenguaje oral y de su comprension por medio de una encuesta
audioldgica, logoaudiometria por sefialamiento, audiometria tonal infantil y, caso

necesario, potenciales evocados auditivos.

RESULTADOS.- Todos los nifios han tenido una respuesta normal salvo 32 que no
pasaron la encuesta y no respondieron a audiometrias convencionales. 26 de ellos
dieron resultado normal a los PEATC y 6 hipoacusia leve de transmision. 2 nifios con
otoemisiones y potenciales normales no han desarrollado lenguaje oral por lesién
central identificada en un caso desde el nacimiento y en otro a los 2 afios (atresia del
cuerpo calloso y autismo).

CONCLUSIONES.- EIl cribado auditivo universal se ha mostrado efectivo para
identificar las hipoacusias neonatales. Las lesiones centrales pueden dar resultados
normales en las pruebas electrofisiologicas. La encuesta audiolégica evita la
realizacion de exploraciones mas sofisticadas en la mayoria de los casos dando,

ademas, una vision completa de la integridad auditiva.



INTRODUCCION

Desde 1995" se lleva a cabo en nuestra regién un programa de deteccion
precoz de la sordera en neonatos constituido, como veremos, por una fase de cribado
universal y otra de diagnéstico de certeza y tratamiento de las alteraciones

encontradas.

Desde el comienzo del programa, y a lo largo de estos mas de siete afios de
experiencia, trabajamos sobre la premisa de que la principal funcién de la capacidad
auditiva en el ser humano es el adecuado desarrollo del lenguaje oral, y por tanto
desde el principio surgié la necesidad de controlar, de alguna manera, esa primera
fase de cribado que era y es aplicada en los primeros dias de vida, ya que, como es
I6gico, no se puede en ese momento predecir si un nifio va a adquirir el lenguaje oral o
no, puesto que esto debe ocurrir en los meses o afios siguientes. Ademas es preciso
recordar que aun existe un cierto nimero de hipoacusias que aparecen precisamente
en ese periodo (después del paso del nifio por el programa, pero antes de la
adquisicion del lenguaje), y algunas otras que no pueden ser detectadas por las
técnicas empleadas habitualmente en este tipo de protocolos.

De esta forma, como no es posible (ni necesario) controlar periédicamente la
evolucion de todos los nifios que nacen para ver si hablan o no, se tomé entonces un
subgrupo poblacional en el que concurren dos circunstancias especiales: por un lado
la de tener una serie de factores que hacen mas frecuente la aparicion de hipoacusias,
y por otro la de haber pasado como normales la primera fase de cribado. Por tanto el
control de este subgrupo, que en este caso si es posible, permite alcanzar el doble
objetivo de observar la aparicion de hipoacusias tardias y retrococleares (mas
frecuentes también en estos nifios), y de comprobar la efectividad de la primera fase
del programa.



PACIENTES Y METODOS

DISENO DEL ESTUDIO.-

I. OBJETIVOS.- los objetivos de este estudio se exponen en la tabla 1.

Tabla 1
OBJETIVOS DEL ESTUDIO.-

Comprobar la adquisicion del lenguaje oral en nifios de alto riesgo
Detectar las sorderas tardias
Detectar las hipoacusias retrococleares
Controlar la primera fase del cribado auditivo
HIPOTESIS PREVIAS

La prevalencia de la sordera es mayor en nifios de riesgo.
Un resultado normal en las OAE implica una alta seguridad de normalidad audioldgica.

La normalidad audioldgica no implica normal desarrollo del lenguaje.

ll. HIPOTESIS PREVIAS.- Como en todo estudio prospectivo, partimos de varias

hipotesis previas:

a. La prevalencia de sorderas es mayor en el subgrupo de riesgo, por lo que,
al estar ésta relacionada inversamente con el valor predictivo del resultado
negativo, esta fraccién poblacional es la ideal para controlar la técnica de
cribado, al ser mas probable en ella la aparicion de falsos negativos.

b. Un resultado normal de las otoemisiones garantiza con un alto grado de
seguridad una audicién normal.

c. La normalidad audioldgica no implica un correcto desarrollo del lenguaje.
Con las otoemisiones llegamos a controlar el 6érgano periférico, y si
aplicamos los PEATC, aumentamos las posibilidades hasta el tronco
cerebral, pero no podemos saber lo que ocurre a partir de ahi, y hay que
tener en cuenta que la gran mayoria de las lesiones retrococleares de este

grupo de edad se producen a ese nivel.

lll. SELECCION DE LOS CASOS.- en este trabajo se tomd el conjunto de la poblacion a
estudio, por lo que los parametros que se expondran mas adelante no son fruto de

estimacion estadistica sino derivados directamente de datos poblacionales. Todos
los nifios con factores de riesgo que pasaron como normales la primera fase de

cribado universal entre los afios 1995 y 2001 han sido incluidos en este estudio.




Gréfico 1.- Protocolo de diagnéstico precoz de sorderas
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IV. PRUEBAS REALIZADAS.- en el marco del protocolo que seguimos (gréfico 1), todos

los recién nacidos vivos de nuestra Comunidad Auténoma son sometidos a un
proceso de cribado mediante la realizacion de Otoemisiones Acusticas. Los nifios
gue no pasan esta primera etapa (faltan otoemisiones al menos en dos ocasiones
separadas mas de 24h), y aquellos en los que se sospecha una lesion retrococlear
son citados a los tres meses de vida para la realizacion de Potenciales Evocados de



Tronco Cerebral. Los nifios que pasan como normales la primera fase de cribado se

dividen en dos grupos:

a. Nifos sin factores de riesgo.- salen del programa.

b. Nifios con factores de riesgo.- son reevaluados cada 6 meses hasta la
adquisicion de un lenguaje oral satisfactorio mediante una Encuesta
audiolégica (descrita en la tabla 2) que incluye una logoaudiometria y
audiometria infantil en cuanto es posible su realizacion. Si existen dudas
en estas pruebas se procede a realizar estudios de PEATC vy
multifrecuencia, y se efectian interconsultas con las especialidades que se
consideren oportunas incluyendo también pruebas de imagen y estudios
genéticos.

Tabla 2
ENCUESTA AUDIOLOGICA
6 meses Responde a su nombre
Responde a sonidos
Responde a nombre y sonidos
12 meses Dice unas 5 palabras
Obedece drdenes
Dice unas 15 palabras
18 meses Obedece drdenes
Identifica partes del cuerpo
Puede hacer logoaudiometria por sefialamiento
Dice alguna frase
24 meses Obedece drdenes
Identifica partes del cuerpo
Logoaudiometria por sefialamiento
Vocabulario de 200 palabras
Obedece drdenes
30 meses Identifica partes del cuerpo y objetos
Audiometria tonal infantil
Logoaudiometria por sefialamiento

V. DATOS RECOGIDOS.-

Frecuencia de cada factor de riesgo

Proporcién de nifios a los que hubo gque realizar pruebas adicionales

(ademas de la encuesta audioldgica)
Patologias encontradas en los nifios que sometidos a pruebas adicionales

Proporcién de nifios con lenguaje oral adecuado




PACIENTES ESTUDIADOS.-

Entre 1995 y 2001 pasaron por el programa de deteccion precoz de sorderas
16876 nifos, de los cuales 940 (5,57%) fueron identificados como de alto riesgo para
padecer alguna alteracion auditiva. De éstos 854 (90,85%) pasaron como normales la
primera fase de cribado, y por tanto fueron incluidos en este estudio y han sido
revisados cada 6 meses hasta la adquisicion de un lenguaje oral (en su caso)

satisfactorio (grafico 2).

Gréfico 2.- Pacientes estudiados
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RESULTADOS

I. FACTORES DE RIESGO.- siguiendo los criterios marcados por la CODEPEH

respecto a los factores considerados de riesgo para la aparicion de hipoacusia

neonatal, se estudiaron nifios con los predisponentes representados en el grafico 3

(teniendo en cuenta que en cada nifio puede aparecer mas de un factor).

Gréfico 3.- Factores de riesgo
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II. PRUEBAS ADICIONALES.- de todos los 854 nifios explorados, solo existié duda de
un correcto desarrollo del lenguaje oral en 32 (3,7%). En estos casos dudosos se

realizé la prueba de PEATC con los siguientes resultados (tabla 3):
Normal.- 26
Hipoacusia leve de transmision.- 6
Otras alteraciones.- no se encontrd ninguna hipoacusia moderada o grave

ni alteracién coclear o retrococlear.



Tabla 3.- Resultados de los PEATC

PEATC realizados en.- Resultados encontrados.-

1. NORMAL.- 26 (81,2%)
4 Hipoxia-isquemia
2 Antecedentes familiares
1 Bajo peso al nacer

1 Ventilacién asistida

5 Hipoxia-isquemia - 5 Ototdxicos en el embarazo

2 Antecedentes familiares - 3 Lesiones neuroldgicas

1 Bajo peso al nacer - 7 Hiperbilirrubinemias

2 Ventilacién asistida - 4 Meningitis neonatales

8 Ototoxicos en el embarazo

4 Lesiones neuroldgicas 2. HIPOACUSIA LEVE DE TRANSMISION.- 6 (18,8%)
7 Hiperbilirrubinemias -1 Hipoxia-isquemia

4 Meningitis neonatales -1 Ventilacion asistida

3 Ototoxicos en el embarazo

1 Lesiones neuroldgicas

3. OTRAS LESIONES.- no se encontraron otras
alteraciones en los PEATC

Interpretacion de los resultados.-
1. NORMAL.- onda V presente a 20dB en ambos oidos, con latencias e interlatencias
normales.
2. HIPOACUSIA LEVE DE TRANSMISION.- onda V presente a 40dB en ambos oidos y

ausente en al menos uno, con desplazamiento de ondas e interlatencias normales.

DESARROLLO DE LENGUAJE ORAL.- en el seguimiento de los 854 nifios que

constituyeron este estudio, se observo la adquisicion normal de un lenguaje oral

satisfactorio en 852 (99,76 %), mientras que en solo 2 casos éste no se ha

desarrollado.

En uno de los dos nifios existe comprensién del lenguaje pero ausencia del habla, y se
encuentra una atresia del cuerpo calloso identificada desde el nhacimiento.
En el otro caso se observa un retraso psicomotor aun por filiar.

Ambos casos presentaron Otoemisiones y PEATC normales.



DISCUSION

Cuando en el @mbito del diagnéstico de la hipoacusia apareci6 la posibilidad de
registrar la respuesta eléctrica de la via auditiva®, el problema que suponia la
diferenciacién topogréfica de la etiologia de la sordera quedd en gran parte resuelto, y
esto, unido a la caracteristica objetividad de este tipo de pruebas, supuso la inclusion
inmediata de los Potenciales Evocados de Tronco Cerebral dentro de los protocolos
para la deteccion precoz del déficit auditivo en neonatos que fueron apareciendo con
posterioridad®?, unas veces como referencia confirmatoria del diagnéstico emitido de
forma presunta en la fase de cribado (a cargo de técnicas mas baratas pero menos
especificas), y otras como fundamento Unico del cribado neonatal.

Sin embargo, aunque la prueba de PEATC sigue siendo en ambos casos la
referencia en el diagnéstico de la hipoacusia, no debemos olvidar que aun presenta
unas limitaciones claramente establecidas (tabla 4), y que no siempre es necesario ni

rentable realizarla.

Tabla 4

LIMITACIONES DE LOS PEATC

- Hipoacusia de més de 80 dB.

- Hipoacusia selectiva.

- Hipoacusia debida a lesion de estructuras superiores al lemnisco lateral.
- Colaboracion del paciente (minima relajacion).

- Necesidad de personal entrenado.

Todo esto, y especialmente la circunstancia de que la practica totalidad de las
hipoacusias detectadas dentro de nuestro programa tienen su etiologia en lesiones
periféricas (oido medio/interno) o centrales (méas alld del lemnisco lateral), unido a lo
gue ya mencionabamos al principio de este trabajo acerca de que la principal funcion
de la capacidad auditiva en el ser humano es el adecuado desarrollo del lenguaje oral,
nos lleva a plantearnos si la realizacion de PEATC en los nifios de riesgo normales,
incluso con alta probabilidad de padecer sordera retrococlear debe ser obligada. Para
ello realizamos una revision bibliografica razonada sobre los factores indicados por la
CODEPEH como de alto riesgo para la aparicion de hipoacusia neonatal.




I. Antecedentes familiares de hipoacusia hereditaria no sindrémica®.-

Al menos el 60% de las hipoacusias neonatales se deben a alteraciones
genéticas que se transmiten a la descendencia segun patrones de herencia
dominantes, recesivos, ligados al sexo o a ADN mitocondrial. A medida que se van
conociendo las alteraciones puntuales que se asocian a estas hipoacusias se van
identificando posibles mecanismos fisiopatol6gicos que van encaminados, en la
practica totalidad de los casos hacia modificaciones de proteinas que intervienen en la
funcion del 6rgano de Corti (ej.: conexina 26>°). Hasta el momento, y con la excepcion
de la neuropatia auditiva, todas las lesiones hereditarias no sindrémicas que cursan

con hipoacusia son detectadas por las otoemisiones acusticas.

Il. Estigmas de sindromes gue cursan o pueden cursar con hipoacusia®.-

El 25% de las hipoacusias hereditarias aparecen asociadas a sindromes
malformativos, en los que se identifican, al igual que comentabamos anteriormente,
modificacion de genes codificadores de proteinas implicadas en la funcién del oido
interno, y que por tanto producen alteraciones de las otoemisiones acusticas por su
interferencia con la correcta funcién del 6rgano de Corti.

También cabe resefiar en este apartado otra serie de enfermedades
multiorgdnicas que cursan con hipoacusia de transmision, como por ejemplo el

sindrome de Ehlers-Danlos, y que son asimismo detectadas por las Otoemisiones.

I1l. Malformaciones de cabezay cuello’®.-

La deteccion de malformaciones en estructuras del macizo craneo-facial debe
ser indicacién para buscar alteraciones en el propio oido en sus tres secciones (sobre
todo externo y medio), puesto que la proximidad en tiempo y espacio del desarrollo de
éste con el de aquellas puede determinar que un mismo agente teratégeno afecte a
ambos®. En este sentido se asocian malformaciones de la trompa de Eustaquio
(responsables, por ejemplo de OME persistentes) con diversas lesiones como el
paladar hendido o el Snd. de Down, o alteraciones de la cadena de huesecillos a
distintas anormalidades del pabell6n auricular. Ninguna de estas lesiones de la via
auditiva puede entenderse mas alla del érgano periférico.



IV. Hiperbilirrubinemia gue precisa exanguinotransfusion®®t**? -

La asociacion entre hiperbilirrubinemia importante y déficit auditivo es clasica y
bien conocida. Ademas la lesion sobre los nucleos cocleares del tronco cerebral que
produce no puede ser detectada (en principio) por las Otoemisiones Acusticas puesto
gue caracteristicamente respeta el érgano periférico. Sin embargo este cuadro no es
frecuente en la actualidad, y, cuando se produce, raramente tiene tanta gravedad
como para producir lesion auditiva. En nuestro programa 7 hiperbilirrubinemias con
exanguinotransfusion pasaron como normales el cribado, y a las 7 se les realiz6 la
prueba de PEATC, como parte del protocolo expuesto en el grafico 1. En los 7 casos
la respuesta fue normal, lo que resulta congruente con lo encontrado por otros autores.

V. Medicaciones ototéxicas'**3.-

Es evidente que la capacidad de determinados farmacos para dafar las células
del érgano de Corti (aminoglucésidos) o para inducir alteraciones electroliticas en la
endolinfa (furosemida), pueden determinar la aparicion de hipoacusia neurosensorial
tanto si se emplean durante el embarazo como si se administran al recién nacido.
Estas alteraciones son bien conocidas y constituyen una de las indicaciones
principales de las Otoemisiones Acusticas.

VI. Meningitis***%'’ -

Las meningitis bacterianas, especialmente las producidas por H. influenzae,
pueden producir hasta un 20% de sorderas permanentes mediadas por la invasion del
espacio perilinfatico a través del espacio subaracnoideo (comunicados en la mayoria
de los recién nacidos), y por tanto por la lesion inflamatoria del laberinto. Logicamente
estas lesiones son faciimente detectables tanto por los PEATC como por las
Otoemisiones Acusticas.

VII. Infeccion fetal'®°% -

Algunas infecciones congénitas que cursan con cuadros diseminados durante
el periodo gestacional o neonatal pueden dar lugar a sorderas neurosensoriales de
distinto tipo:

- Citomegalovirus.- estd documentada la posibilidad frecuente de hipoacusia
permanente o incluso fluctuante en caso de infeccion intrauterina por CMV

(sobre todo cuando se asocia retraso mental). La destruccién de las células



sensitivas del érgano de Corti (cuya lesion detectarian las Otoemisiones) o
incluso de neuronas del VIl par es la responsable de estas alteraciones.

- Herpes simple.- la infeccion por el VHS se manifiesta en el periodo neonatal
de tres formas distintas: enfermedad diseminada, encefalitica y localizada. En
cualquiera de los tres casos (sobre todo los dos primeros) puede encontrarse
déficit auditivo tanto por lesién de las estructuras centrales de la via auditiva
(encefalitis) como por lesion directa del 6rgano de Corti.

- Rubéola congénita.- desde la introduccion de la vacuna contra la rubéola
esta patologia se ve raramente, aunque puede ser un cuadro dramatico
durante el periodo neonatal. En el caso de la pérdida auditiva que asocia
hasta en un 90% de los casos, se acompafa de graves alteraciones
neurolégicas, y puede ser dificil de evaluar en los casos en los que se debe a
una lesién cortical que implica la incapacidad de responder al sonido
(impercepcién auditiva).

- Sifilis congénita.- el caso de la sifilis congénita es algo distinto puesto que
produce una hipoacusia tardia que aparece a partir de los 2 afios de edad de
forma progresiva y que se debe a procesos inflamatorios mantenidos y a la
cicatrizacion.

- Toxoplasmosis congénita.- la patogenicidad de este germen es bien
conocida, sobre todo por ser responsable de un numero importante de
cegueras en la edad adulta (por lesion de la retina). Sin embargo no esta

clara su implicacién en la pérdida auditiva del neonato.

VIIl. APGAR de 0-4 en el primer minuto o de 0-6 a los cinco minutos.-

IX. Ventilacibn mecénica durante al menos 5 dias.-

X. Bajo peso al nacimiento.-

Aparte de la destrucciéon de células ciliadas externas encontrada en estudios
experimentales sobre nifios con estancias prolongadas en UCIP, estos tres dltimos
factores, al igual que otros que se pueden incluir en la lista, tienen una estrecha
relacion con la produccion de distintos grados de hipoxia en el momento del
nacimiento, o en el periodo neonatal. La fisiopatologia del sufrimiento cerebral
neonatal es compleja, y anatomopatolégicamente puede ser causa de distintas

lesiones responsables de hipoacusia neurosensorial. En diversos articulos™ %

se
demuestra como las neuronas de los nucleos cocleares del tronco cerebral se afectan
en casos de hipoxia, pudiendo llegar a producirse un cuadro llamado necrosis
neuronal selectiva, que asienta especialmente en las células de la protuberancia en los

prematuros. Sin embargo la lesién mas caracteristica® de la anoxia fetal es la necrosis



multifocal de la corteza parasagital y la sustancia blanca subcortical en caso de recién
nacidos atérmino, o de la sustancia blanca periventricular en los pretérmino. Por tanto
la lesién de la via auditiva puede producirse a nivel del tronco cerebral (detectada por
los PEATC) o en estructuras superiores a él.

De cualquier forma tanto las alteraciones genéticas, como algunas infecciosas,
como las producidas por sufrimiento fetal, pueden producir con frecuencia incapacidad
auditiva de forma retardada, y por tanto, ni un cribado auditivo (sea cual sea su técnica
diagndstica), ni la realizacion puntual de pruebas audiologicas es suficiente para el
control de estos nifios, siendo conveniente en ellos un seguimiento que permita

detectar de manera temprana cualquier deterioro en la audicién.

CONCLUSIONES

Habladbamos al principio de este trabajo sobre como la prevalencia mas alta de
sordera en el grupo de riesgo que tomamos para controlar la primera fase de cribado
hacia que la posibilidad de que un resultado negativo (es decir, un nifio con
otoemisiones normales) provenga de un paciente sano (es decir, de un nifio sin
alteracion auditiva), es menor que en la poblacion general. Si observamos los
resultados del estudio (tabla 3), entre los 32 casos en los que surgieron dudas no se
encontré ninguna alteracion moderada o grave, y las 6 hipoacusias que se detectaron
fueron de transmision, es decir, posiblemente de aparicion posterior al paso de los
nifios por el protocolo. Por tanto es razonable pensar que el cribado auditivo universal
por medio de otoemisiones garantiza descubrir la mayoria de hipoacusias neonatales,
como primera conclusion de este estudio, puesto que, ademas, los resultados de las
mismas coinciden en una alta proporcién con los de los PEATC, y en ningun caso
difieren de forma significativa, de tal manera que si las dos pruebas se realizaran el

mismo dia su concordancia se acerca mucho mas al 100%.

Sin embargo, aun mas importante que la detecciébn de las hipoacusias
neonatales, es el hecho de que el seguimiento de estos nifios con especial
predisposicion para padecer discapacidad auditiva incluso tardia demuestra que
cuando un niflo pasa como normal el cribado de las otoemisiones tiene también una

alta probabilidad de desarrollar un lenguaje normal (solo 2 casos no lo desarrollaron).

En cualquier caso debemos destacar que los dos casos de no adquisicion del
lenguaje se deben a alteraciones centrales que no fueron detectadas ni por las

otoemisiones ni por los PEATC, es decir, un resultado normal en una o en ambas



pruebas no confiere la total seguridad de audicién normal, y tampoco de desarrollo
normal del lenguaje, no solo porque la localizacion de la lesién puede dificultar el
diagndstico, sino también por la posible aparicion diferida de la hipoacusia.

Por tanto pensamos que es preciso huir tanto de la infundada desconfianza
hacia las pruebas de 6rgano periférico (asiento, como hemos visto, de la mayor parte
de las hipoacusias congénitas), como de la falsa seguridad en las neurofisiolégicas,
pues si bien aportan mayores especificidad y sensibilidad al diagndstico, son también
mas costosas, y pueden no aportar un beneficio que justifique su uso en todos los

casos.

En nuestra unidad empleamos los PEATC siempre que hay sospecha de lesién
retrococlear (independientemente del resultado de las otoemisiones) y en todos los
casos en los que, a lo largo de la evolucion vigilada de estos pacientes de riesgo,
surge alguna duda acerca del desarrollo adecuado del lenguaje.

Pensamos, como conclusidbn, que un seguimiento razonable (hasta la
adquisicion del lenguaje) de estos pacientes mediante un método sencillo y barato
como la encuesta audiologica es una forma eficaz de cumplir con todos los objetivos
propuestos al principio del estudio, y que los PEATC deben complementar y apoyar
este seguimiento pero no sustituirlo, puesto que su realizaciéon puntual no implica la
total seguridad de audicion normal y su repeticibn no supone beneficios sobre la
observacién estrecha del desarrollo del lenguaje. Ademas esta observacion periédica
aporta el beneficio afiadido de implicar un compromiso por parte de los padres en el
sentido de la estimulacién precoz y la aceleracion de la maduracion de las
capacidades comunicativas del nifio, ayudas ambas de gran valor tanto para el
desarrollo normal del nifio, como para su correcta adaptaciéon en caso de aparicion

tardia de la sordera.
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