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Resumen El objetivo del presente documento es contribuir a la mejora del manejo de la
hipoacusia unilateral y de la hipoacusia asimétrica en la infancia. Las sorderas unilaterales
afectan a uno por mil de los recién nacidos, aumentando su prevalencia con la edad, debido a
los casos de aparicion diferida o adquirida.

Aunque se ha minimizado el impacto de estas sorderas sobre el desarrollo y los aprendizajes
del nifo, si no son tratadas provocan secuelas sobre el desarrollo del habla y del lenguaje, asi
como en el desarrollo global, afectando a la calidad de vida del nifio y de su familia.

El resultado del trabajo de revision llevado a cabo se plasma en la formulacion de unas
recomendaciones orientadas a la mejora clinica diagnostica y terapéutica de la hipoacusia
unilateral y de la hipoacusia asimétrica.
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Early diagnosis and treatment of unilateral or asymmetrical hearing loss in children:
CODEPEH recommendations

Abstract The aim of this document is to improve the management and the treatment of
unilateral or asymmetrical hearing loss in children. One in one thousand newborn infants
has unilateral hearing loss and this prevalence increases with age, due to cases of acquired
and delayed-onset hearing loss.
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Although the impact on the development and learning processes of children of these kinds of

Quality of life;
Hearing disability
child and his/her family.

hearing loss have usually been minimized, if they are not treated they will impact on language
and speech development, as well as overall development, affecting the quality of life of the

The outcomes of the review are expressed as recommendations aimed at clinical diagnosis
and therapeutic improvement for unilateral or asymmetrical hearing loss.
© 2018 Sociedad Espafiola de Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello. Published by
Elsevier Espafa, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

El término «hipoacusia unilateral» (HU) define la presencia
de una pérdida de audicion en uno de los 2 oidos, siempre
que el umbral sea superior a 25 dB en todas las frecuencias.
El término «hipoacusia bilateral asimétrica» (HA) se refiere a
aquella hipoacusia bilateral con umbrales auditivos de 25 dB
o superiores en el mejor oido en todas las frecuencias’.

Se ha de constatar una diferencia entre los umbrales de
ambos oidos mayor de 15dB en las frecuencias 500, 1.000 y
2.000Hz, o mayor de 20dB en las frecuencias 3.000, 4.000
y 6.000 HZ2.

Existen evidencias de que la presencia de una HU o HA
congénita, o adquirida en edades tempranas, puede afectar
negativamente al desarrollo del nifo, no solamente desde
el punto de vista audiolodgico, sino también en la autoestima
y el sobresfuerzo académico necesario.

El cribado auditivo neonatal ha cambiado enormemente
la identificacion de los nifios con HU. Antes de instituir los
programas de deteccion precoz neonatal, los nifios con HU
se identificaban habitualmente en los programas de cribado
escolar. Por tanto, el impacto del cribado auditivo neonatal
en la deteccion de la HU pediatrica se debe considerar como
un éxito en salud publica al adelantar significativamente la
edad de deteccion de la misma. En un centro académico
terciario en Missouri, con anterioridad a la implantacion del
programa de cribado, el porcentaje de ninos con HU neu-
rosensorial detectados antes de los 6 meses de edad era
del 3%. Este porcentaje aumento a un 42% después de dicha
implementacion. La edad promedio en el momento del diag-
nostico también disminuy6 de 4,4 a 2,6 anos en este estudio.
Otra revision retrospectiva de los nifios con HU en un centro
académico terciario en Ohio mostro que solo el 26% habia
sido identificado a través del cribado neonatal y la edad
media al diagnostico era todavia 5,6 anos. Esto corrobora la
aparicion tardia de estas sorderas’. La prevalencia de la HU
en el recién nacido es del 0,1%*, aumentando con la edad al
0,27% debido a los casos de aparicion diferida antes de los
5 anos y subiendo al 0,35% en la adolescencia. En la edad
escolar se podria encontrar hasta un 3-6% de nifos con distin-
tos grados de HU®. La etiologia de la hipoacusia bilateral en
los nifos ha sido investigada en profundidad y se sabe que
mas del 50% de los casos son debidos a causas genéticas,
seguidas de infecciones congénitas, ototoxicidad, prema-
turidad e hipoxia perinatal. En contraste, las causas que

provocan la HU y la HA son relativamente menos conoci-
das: se han encontrado numerosos factores de riesgo como
las malformaciones del oido, infeccion congénita por cito-
megalovirus (CMV), meningitis y traumatismos del hueso
temporal. Sin embargo, en mas del 50% de los casos no
se identifica la causa a pesar de llevar a cabo un estudio
completo’. La HU sin restos auditivos suele ser estable a lo
largo del tiempo, al contrario que la HU con restos auditivos
y la HA, en las que es frecuente encontrar casos con evolu-
cién progresiva o fluctuante, especialmente en la asimétrica
en mas del 40% de los casos. En cuanto al momento de apa-
ricion de la hipoacusia, suele ser congénita en el 42% de las
unilaterales y en un 22% de las asimétricas. En los casos en
que estas sorderas no estan presentes en el momento del
nacimiento, la mayoria suele desarrollarse antes de los 10
anos de edad'. En la actualidad, se comienza a compren-
der los efectos de la HU o HA en el desarrollo infantil y
los mecanismos fisiopatologicos involucrados que incluyen el
nuevo término «ambliaudia», utilizado para definir el défi-
cit auditivo unilateral que permanece, aun habiendo sido
tratado, debido a que la correccion no se ha implemen-
tado dentro de la ventana temporal critica. Este término
tiene un paralelismo con la ambliopia en oftalmologia®. Al
considerar tradicionalmente que un solo oido normal es sufi-
ciente para el desarrollo tipico del habla y del lenguaje del
nifo, la actitud mas frecuente ha sido la de no tratar estos
casos y no ofrecer dispositivos de asistencia a la audicion.
Sin embargo, la atencién temprana y determinadas tecno-
logias como los audifonos, la amplificacion por via 6sea, el
implante coclear, junto con productos de apoyo como siste-
mas de frecuencia modulada, bucle magnético u otros tipos
de conectividad, pueden suponer una ayuda para obtener
unos resultados mas favorables. A pesar de que los progra-
mas de deteccion precoz de la sordera detectan las HU o
HA de forma eficaz, el manejo de este problema no esta
estandarizado, por lo que la Comision para la Deteccion Pre-
coz de la Hipoacusia (CODEPEH) considera necesario revisar
las bases cientificas de este trastorno auditivo con el fin de
ofrecer un esquema diagnostico, una actitud clinica ante el
problema y un tratamiento uniforme basado en la evidencia.

Impacto sobre el desarrollo del nifio

Hasta hace poco, la opinién mas frecuente solia ser que la
pérdida auditiva unilateral no tenia un impacto significativo
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sobre el desarrollo del nifio. Sin embargo, ya en 1984, Bess
y Tharpe fueron los primeros en informar de una consecuen-
cia negativa de la HU en ninos, mostrando que el 35% de los
nifos con HU repitieron al menos un ano escolar en compa-
racion con el 3,5% del total de su distrito escolar’. Varios
anos después, Oyler y Matkin confirmaron estos hallazgos,
mostrando que el 24% de los nifos con HU repitieron un
curso comparados con el 2% en general®. La evidencia de
que esta alteracion afecta negativamente al desarrollo del
nifo continué aumentando con Brookhouser et al. quienes
registraron que el 59% de los nifos con HU tenian algun
tipo de problema académico o de comportamiento en la
escuela’. Borg et al. informaron que los nifios en edad pre-
escolar con esta afeccion presentaban una alteracion del
desarrollo del lenguaje’®. Mas recientemente, Lieu et al.
demostraron que los nifios con HU tenian 4 veces mas pro-
babilidades de haber precisado apoyo educativo y 2 veces
mas de haber recibido logopedia que sus semejantes con
audicion normal, quedando pues patente el efecto nega-
tivo de la HU>"'"""*, Aun asi, muchos profesionales no dan
la importancia que se merece a la HU, tal como confirma un
estudio realizado a padres de nifios con este tipo de pérdida
de audicion que concluye que la percepcidn de estos padres
era que los profesionales minimizaban la importancia de esta
pérdida auditiva. Asimismo, los padres expresaban su preo-
cupacion por el impacto potencial de la pérdida auditiva
en el desarrollo de sus hijos'#. Existen factores individua-
les de riesgo como el grado de pérdida auditiva y el lado
del oido afectado. En cuanto al grado de pérdida, parece
que se obtiene peor rendimiento auditivo cuanto mayor es
esta. Respecto al lado del oido afecto, si se trata del oido
derecho, es mas probable que los nifos presenten déficits
académicos y de lenguaje, dado que los centros cerebrales
del lenguaje reciben su informacion de ese lado. Hay varios
estudios que apoyan esta afirmacién. Los nifios con HU del
oido derecho tienen menores puntuaciones en los test verba-
les, peor resultado académico, mas probabilidad de repetir
curso y mas probabilidad de retrasos en el lenguaje. Ademas,
también se comportan peor en ambientes reverberantes.

Impacto en el reconocimiento del habla

La combinacion de la suma binaural, el manejo binaural del
enmascaramiento y el fenomeno del efecto de la sombra
de la cabeza contribuyen a la mejora de la audicion y la
comprension de la que disfrutan las personas con audicion
bilateral normal*. La suma binaural se refiere a la mayor
sensibilidad al sonido por parte del oyente cuando los 2
oidos funcionan simultaneamente, en lugar de uno solo,
mejorando el procesamiento auditivo central. Los datos
experimentales muestran que esta suma es de 2 a 3dB por
encima del umbral, cuando los sonidos son apenas detec-
tables, y puede aumentar hasta 10dB cuando los sonidos
alcanzan los 90 dB. Debido a que la discriminacion del habla
mejora con una tasa del 6% por dB, 2 a 3 dB pueden aportar
una mejoria importante en la discriminacion del habla (del
12-18%). Por ello es evidente que muchos pacientes se bene-
fician de los audifonos bilaterales o implantes bilaterales, y
la suma binaural puede contribuir a esta mejora adicional.
El manejo binaural del enmascaramiento o squelch permite
entender el lenguaje hablado en medio del ruido de fondo

o la conversacion. Para una seial de tono puro a 500Hz,
la ventaja de oir por ambos oidos sobre la audicion unila-
teral es de 12 a 15dB. Para las senales de voz la ventaja
aumenta de 3 a 8dB. El aumento en la relacion sefal/ruido
(SNR) de 3dB mejora las puntuaciones de reconocimiento
de la palabra alrededor del 18%. El efecto de sombra de
la cabeza se refiere a la atenuacion del sonido por efecto
de la cabeza que se sitla entre las 2 orejas. Empirica-
mente, hay una reduccion de 6,4dB dB la intensidad del
habla desde un lado de la cabeza al otro. Para los tonos
puros, el efecto de sombra de la cabeza es mayor para las
altas frecuencias (20dB para 5.000 a 6.000Hz). Los nifnos
con HU a menudo describen situaciones sociales incomo-
das por mala comprension del mensaje cuando les hablan
desde el lado del peor oido. A menos que desarrollen com-
portamientos falsamente compensatorios para enfrentarse
a esta situacion, puede parecer que no prestan atencion
0 que ignoran a los otros. Los nifios con HU necesitan una
SNR mayor de 2 dB dirigida al oido sano para equipararse a
las personas con audicion normal. El efecto de la sombra
acUstica de la cabeza puede contribuir a la pérdida de per-
cepcion de los fonemas consonanticos de alta frecuencia,
que son importantes para el reconocimiento del habla (espe-
cialmente cuando el ruido se dirige al oido sano y la sefal al
oido con hipoacusia). La evidencia indica claramente que los
nifos y adultos con HU rinden peor que los normoyentes en
el reconocimiento del habla en ambientes ruidosos. Requie-
ren una mayor SNR que los normoyentes y son conscientes
de ello®.

Localizacion

Las personas con HU tienen mas dificultad para localizar las
fuentes de sonido. La localizacion del sonido en el plano
horizontal depende del tiempo y el nivel interaural (o inten-
sidad) y es mucho mas facil de lograr con 2 oidos que con
uno. Los sonidos de baja frecuencia se localizan por dife-
rencias de tiempo interaurales, mientras que los de alta
frecuencia se localizan por diferencias de nivel interaurales.
En general, los nifios con HU tienen dificultad para identifi-
car la fuente de sonido y cometen mas errores en las pruebas
de localizacion del mismo. Se sabe que los nifios con pérdida
auditiva experimentan mayor fatiga debido al esfuerzo cog-
nitivo adicional dedicado a detectar, decodificar, procesar y
comprender. También experimentan mas dificultades con el
aprendizaje de nuevas palabras y la multitarea, lo que puede
dar lugar a posibles resultados negativos en el contexto esco-
lar. Ademas, los lactantes y niflos pequeios requieren una
mayor SNR que los adultos para comprender los sonidos del
habla en presencia de un ruido de enmascaramiento. Asi,
los nifnos pequenos con HU pueden experimentar mas difi-
cultad con el habla en ambiente ruidoso que los adultos
con la misma afeccion y ciertamente mas dificultad que sus
companeros. El grado de dificultad depende de la edad del
paciente, de la edad de comienzo y de la duracion de la HU.
La evidencia indica claramente que los nifos con HU tie-
nen menos habilidad para la localizacion del sonido, siendo
conscientes de ello'.
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Rendimiento académico

Los logros académicos se pueden medir en funcion de varios
factores, entre los que se incluyen: la repeticion de alglin
curso, la necesidad de apoyo especial y los informes de los
profesores. Varios estudios han demostrado que entre un
22-40% de nifios con HU han repetido un curso (comparado
con un 2-4% de los normoyentes). La proporcion de nifos
que necesitan un apoyo individualizado también es mayor
(4,4 veces mas). Aunque la mayoria de los estudios se
centran en nifos con HU grave-profunda, esta diferen-
cia también se observa en pérdidas auditivas de cualquier
grado, objetivandose un 59% de nifos con HU que tuvieron
problemas académicos y de comportamiento. La evidencia
muestra que en el 22-59% de nifos con HU experimentan
dificultades académicas y de comportamiento®.

Capacidad de habla y lenguaje

Historicamente, se creia que los nifos con HU no tenian pro-
blemas de habla y lenguaje gracias a la compensacion por
parte del oido sano. Se ha demostrado que esto no es cierto,
puesto que presentan dificultades en el habla, la habilidad
oraly de lectura, el deletreo y las escalas de reconocimiento
de palabras y de lenguaje. Una revision reciente concluye
que la mayoria de los estudios informan de peores resulta-
dos en los test que valoran el desarrollo del lenguaje en los
casos con HU severa y profunda. Estos efectos podrian ser
mitigados por los mecanismos de apoyo educativo y un favo-
rable entorno familiar’>'¢. El 21% de nifios con HU menores
de 9 meses demuestran retrasos significativos del compor-
tamiento auditivo precoz y hasta un 41% tiene retrasos en
la vocalizacion preverbal comparados con normoyentes y en
ausencia de otros factores de riesgo auditivo. Los nifios con
HU son mas propensos a necesitar apoyo logopédico (un 41%
en comparacion con el 5% de normoyentes, y hasta en el
doble de casos que sus hermanos normoyentes). A pesar de
que existe evidencia de que el lenguaje mejora a lo largo del
tiempo, adolescentes con HU continGian con peores puntua-
ciones que sus hermanos en los test de lenguaje’. Por tanto,
los niflos con esta afeccion mostraron puntuaciones mas
bajas en las pruebas de lenguaje receptivo y expresivo en
comparacion con los niflos con normoaudicion. Sin embargo,
obtuvieron mejores puntuaciones en pruebas de lenguaje
expresivo que nifios con pérdida auditiva bilateral’?. En un
25-40% de nifos con HU tienen riesgo de desarrollar peores
aptitudes en habla y lenguaje comparados con los normo-
yentes, aunque puedan mejorar parcialmente con la edad.

Comportamiento y desarrollo social

Durante anos se ha reconocido que los adultos con HU
experimentan una reduccién de la calidad de vida social y
emocional, puesto que la HU supone una perturbacion en la
relacion con los demas. La HU afecta a la interaccion social,
prefiriendo la relacion de uno en uno, y anade dificultad
en las conversaciones (simulan que han oido y entendido
lo que se dice, se deben concentrar mucho para entender,
o entienden mal algunas palabras)*. Segun registros reali-
zados por profesores, un 20-30% de nifios con HU tenian
problemas de comportamiento como, por ejemplo, déficit

de atencion, distraccion, retraimiento social, falta de coo-
peracion o agresividad. Al menos un tercio se avergonzaba
por su pérdida auditiva y se sentia inferior al resto de sus
compaiieros. Los nifos que repetian un curso tenian una
incidencia mayor de problemas de comportamiento. Tam-
bién obtenian menores puntuaciones en test de medida de
calidad de vida, comparados con normoyentes, o incluso
con pacientes con sordera bilateral. Este tipo de trastor-
nos emocionales debidos a las dificultades en la audicion
continuaban en la edad adulta, al realizar cuestionarios
similares (desventajas en la audicion, sentimientos de frus-
tracion, verglienza, molestia, confusion y falta de ayuda).
En un reciente metaanalisis se ha publicado que nifios afec-
tos de HU presentaban puntuaciones mas bajas en escalas
de calidad de vida, especialmente en el ambito escolar'’. En
general, un tercio de los ninos con HU presentan problemas
en el ambito del comportamiento social y en las respues-
tas emocionales a causa de su deficiencia. Estas contintan
incluso en la edad adulta'.

Funciones cognitivas

Pocos estudios han investigado las funciones cognitivas de
nifos con HU, aislando correctamente todas las variables y
utilizando el cociente de inteligencia (Cl) verbal y no-verbal.
Los resultados son diversos, registrandose en algunos casos
menor Cl y en otros no (excepto si habian repetido curso).
Las puntuaciones de adolescentes en escalas de Cl comple-
tas eran menores. También los nifios con HU han mostrado
déficits en la memoria verbal'?. Un metaanalisis reciente
concluye que los nifos con pérdida auditiva unilateral tienen
puntuaciones mas bajas en Cl a escala completa y en el Cl
de rendimiento que los nifos con audicion normal. También
puede haber disparidad en las puntuaciones del Cl verbal'®.

Ambliaudia

La ambliaudia es un término utilizado para describir las
dificultades auditivas persistentes en individuos con ante-
cedente de HU durante el periodo critico de desarrollo
cerebral'. El sistema auditivo depende de la integracion
de sefnales aferentes provenientes de los 2 oidos. Como ya
se ha citado, la audicion binaural aporta 2 grandes ven-
tajas. Por un lado, la redundancia de entradas auditivas
lleva a un efecto de suma, que permite disminuir el umbral
individual para la deteccion de sonidos. Por otro lado, las
regiones auditivas cerebrales utilizan senales bilaterales,
como la diferencia de tiempo interaural y la diferencia de
nivel interaural, para aislar senales en ambientes complejos
con reverberacion y transformar la seiial neural unidimensio-
nal en senales tridimensionales con representacion espacial.
Un desequilibrio en la senal auditiva bilateral durante el
periodo de desarrollo puede interrumpir la integracion de
senales binaurales a nivel de la corteza cerebral y cen-
tros auditivos; esto se denomina ambliaudia. Estas senales
desequilibradas entre los 2 oidos durante periodos criticos
pueden producir patrones alterados de conexiones neurona-
les que persisten mas alla de la resolucion de la patologia
periférica. Mientras la cdclea es ya madura desde la semana
23 de la gestacion, el desarrollo del proceso de audicion
y percepcion requiere una habilidad auditiva binaural, que
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necesita casi una década para producirse. Es la Unica manera
de que elementos como la redundancia y la sombra de
la cabeza, la supresion y el enmascaramiento (el efecto
«cocktail party») entren en juego para permitir la locali-
zacion del sonido, la percepcion del habla sobre el ruido
ambiente y la audicién espacial’’. Al ser un fenémeno de
reciente descripcion, su presentacion clinica e impacto a
largo plazo aln no estan correctamente definidos. Los indi-
viduos con riesgo de ambliaudia presentan una hipoacusia
con 3 aspectos concretos'’: La sordera debe ser asimétrica.
Debe haber una pérdida de audicién medible (habitual-
mente > 30dB). La pérdida de audicion debe darse durante
el periodo critico del desarrollo, en la infancia precoz, con
posterior correccion.

En lo relativo al sistema auditivo es bien sabido que la
exposicion temprana al sonido promueve el desarrollo ade-
cuado y la maduracion de los centros de procesamiento
auditivo. La plasticidad del sistema auditivo en desarrollo
actlla como un mecanismo de adaptacion que puede, por
ejemplo, ajustarse a las variaciones en el tamafno de la
cabeza. Durante los periodos de crecimiento de la cabeza, el
ajuste de las relaciones interaurales debe adaptarse conti-
nuamente al tiempo que la distancia entre los oidos externos
cambia. El hecho de que la experiencia guie los patrones
de la conectividad cerebral se hace evidente cuando la
entrada sensorial no es normal, como en los casos de HU.
La presentacion clinica de la ambliaudia puede ser sutil y
no detectarse en los test audiométricos habituales. Gene-
ralmente ocasiona problemas con el proceso auditivo que
depende de las sefales bilaterales, es decir, la localizacion
del sonido y la supresion de la sefal del ruido (dificultad para
la comprension del habla en ambientes ruidosos).

Todos los profesionales involucrados en la atencion a
ninos sordos deben estar al tanto de los datos emergentes
acerca de la ambliaudia como entidad diagnodstica y ser cons-
cientes del potencial de consecuencias a largo plazo de la
HUy la HA™.

Reorganizacion cerebral

Los estudios de resonancia magnética funcional han demos-
trado una reorganizacion cortical en los nifios con HU que
afecta al desarrollo de las redes neuronales para el proceso
de seiales sensitivas cruzadas. Mas aln, esta reorganizacion
parece ser diferente si la pérdida es del oido derecho o
del izquierdo, objetivandose disminucion del volumen de la
sustancia gris y la actividad basal en ciertas areas cerebrales
si la pérdida es derecha?®. Por su parte, la HU izquierda
mostré cambios mas significativos de conectividad que la
derecha. Estos resultados indican que la corteza auditiva
primaria izquierda en los pacientes con la HU izquierda ha
sido reorganizada por la zona visual y la sensoriomotora
a través de la plasticidad intermodal. Ademas, la reorga-
nizacion intermodal también altera las redes funcionales
cerebrales direccionales. La privacion auditiva del lado
izquierdo o derecho genera por tanto diferentes efectos
en el cerebro humano?'. Existen también diferencias en la
integridad microestructural de la sustancia blanca cerebral
entre ninos con HU y normoyentes. Ademas, el 67% de nifnos
con HU causada por un déficit nervioso coclear también
asocian anomalias oftalmologicas. Por eso es importante

su estudio en estos pacientes. Si se produce en periodos
tempranos del desarrollo sensitivo, la preferencia aural es
dificil de revertir. La deprivacion auditiva y la estimulacion
especifica pueden conducir a la reorganizacion del sistema
auditivo central a través de la plasticidad intermodal, espe-
cialmente de la corteza auditiva y de las redes funcionales
direccionales?'. En la resonancia magnética funcional, los
ninos con HU muestran diferencias significativas en como
se procesa el sonido en la corteza en comparacion con los
nifos con audicion normal. En base a que los nifos afectados
de HU activan las redes de atencion con menos fuerza que
los niflos con audicion normal en respuesta a los estimulos
auditivos, se podrian explicar los defectos de la memoria,
el aprendizaje y los déficits de atencion observados en esta
poblacién?®. Los nifios con HU demuestran multiples diferen-
cias de conectividad funcional entre las redes cerebrales
involucradas con la funcién ejecutiva, la cognicion y la
comprension del lenguaje que pueden representar cambios
adaptativos, asi como maladaptativos. Estos hallazgos
indican que en algunos nifos pueden ser necesarias otras
intervenciones o habilitacion, mas alla de la amplificacion,
por ejemplo, en forma de ayuda adicional en la escuela??.

Alteraciones del equilibrio

Existen estudios que concluyen que los nifos con HU
muestran peores habilidades de equilibrio que los nifios nor-
moyentes. Las diferencias significativas entre los 2 grupos
solo se observaron en las tareas mas dificiles y por lo tanto
pueden no detectarse en la evaluacion clinica de rutina. Los
niflos con HU parecen confiar mas en la vision para mante-
ner el control postural que sus companeros normoyentes.
Estos hallazgos pueden apuntar a un déficit no solo de la
porcion auditiva, sino también de la porcién vestibular del
oido interno?.

Etiologia y diagnéstico de la hipoacusia
unilateral o asimétrica

Etiologia

La causa mas frecuente de las hipoacusias bilaterales es la
genética. Sin embargo, en las unilaterales no se encuen-
tra la misma incidencia. En la HU la causa es desconocida
en el 35-60% de los casos. La hipoacusia se hace progre-
siva en un 14-32,8% de los casos, lo cual frecuentemente se
asocia con malformaciones en el oido interno. La presencia
de alteraciones como un acueducto dilatado es del 31-44%,
pudiendo ser en muchos casos bilateral. Otras anormalida-
des del hueso temporal, como la aplasia o hipoplasia del
nervio coclear, es superior en la HU que en la bilateral. En
la sorderas severas y profundas unilaterales la aplasia o hipo-
plasia del nervio coclear es del 50%%*2°. Es posible encontrar
otras anomalias del hueso temporal como la malformacion
de Mondini, una cavidad comdn u otras malformaciones de
la coclea o del vestibulo. En nifnos que padecen hidrocefa-
lia encontraremos un 83% de casos con pérdida de audicion
en las frecuencias agudas. Las causas mas frecuentes de ini-
cio posnatal de la HU son la infeccion congénita por CMV,
los traumatismos craneales y la meningitis. Se ha visto que
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2/3 de los infectados por CMV asintomaticos comenzaran
con una HU?. En la etiologia de la HU no se deben olvi-
dar los problemas del oido medio como la atresia auris
unilateral, el colesteatoma, la otitis media cronica, la otos-
clerosis, las discontinuidades o las malformaciones de la
cadena osicular?. En la HA son mas frecuentes las mutacio-
nes genéticas, el 56,8% de los casos, frente al 28% de la HU,
siendo la mutacion mas frecuente la GJB2. Los comporta-
mientos progresivos o fluctuantes son mas frecuentes en HA
que en las unilaterales’.

Diagnéstico

Aunque la incidencia de las noxas es diferente en la HU y en
la bilateral asimétrica, para su diagnostico se deben seguir
las mismas pautas en ambos procesos. Este tema ha sido ya
tratado en un anterior Documento de Recomendaciones de
la CODEPEH (CODEPEH, 2015), coincidente con las Ultimas
publicaciones al respecto?®?’.

Tratamiento de la hipoacusia unilateral
0 asimétrica

Si bien no existe un protocolo Unico para todas las situacio-
nes, hay una variedad de opciones disponibles para los nifios
con una HU que van desde la modificacion de su ubicacion
en el aula, la adaptacion audifonos, de dispositivos CROS
(contralateral routing of signal), y sistemas osteointegra-
dos para la estimulacion por via 6sea y el uso de implantes
cocleares y productos de apoyo, tales como los sistemas de
frecuencia modulada. Como cualquier otra intervencién, ha
de ser individualizada teniendo en cuenta las necesidades de
cada nifo y su familia, asi como sus expectativas'?. Basan-
dose en lo anteriormente expuesto, y a las indicaciones de
Purcell?®, se propone el algoritmo que refleja la figura 1.

Audifonos convencionales

Los audifonos pueden representar una opcion viable de
intervencion para los nifios con HU que conservan restos
auditivos utiles en el oido afectado. No obstante, los clinicos
no recurren a esta medida de forma consistente. Solamente
se recomienda de forma inicial la adaptacion audioproté-
sica al 26% de los nifios con HU'#, cifrandose entre el 9-48%
el porcentaje de nifios adaptados. Sin embargo, existen evi-
dencias de que un audifono convencional aporta beneficios:
20 padres de nifios con HU moderada encuestados contes-
taron que observaron una mejor audicion y rendimiento
académico y social con el audifono, indicando que hubie-
ran deseado una adaptacion mas temprana. Los nifios con
adaptacion audioprotésica también refieren mayor facilidad
de escucha tanto en ambientes silenciosos como en los rui-
dosos. AUn sin encontrarse un cambio cuantificable en la
percepcion verbal, los padres, los maestros y los propios
nifhos adaptados son conscientes del beneficio del uso del
audifono en casa y en la escuela, asi como en calidad de
vida®. Los nifios pequefios con HU moderada y severa tam-
bién muestran una significativa mejoria en la localizacién
de los sonidos, aunque los nifos con adaptaciones reali-
zadas a mayor edad muestran interferencia bilateral. De

hecho, solamente el 26% de los nifios con HU usan el audifono
permanentemente, frente al 72% de los ninos con hipoacu-
sia bilateral moderada. Esta pobre adherencia al uso del
audifono en los nifos con HU puede ser debida a que fre-
cuentemente se les adapta a mayor edad que a los nifos con
hipoacusias bilaterales. En niflos adaptados tardiamente el
uso de los audifonos es ain menor. En contraste a lo que
ocurre con los adultos, que pierden de forma aguda uno
de sus oidos y son conscientes de la pérdida de la audicion
binaural, los nifios con HU congénita nunca han experimen-
tado dicha audicién y, por tanto, no reconocen esta pérdida.
La adaptacion de un audifono puede exponer al oido afec-
tado a una intensidad excesiva que el cerebro integra con
dificultad y ello podria explicar la aversion al uso del audi-
fono. Dado que la plasticidad neural permite alcanzar la
integracion binaural de las sefales auditivas, es necesario
un periodo de tiempo para alcanzar la necesaria compen-
sacion que se requiere para tolerar y aceptar la adaptacion
audioprotésica. Aunque el nifio desarrolle de forma lenta y
progresiva la HU, esta adaptacion unilateral precisa de un
tiempo de ajuste como en el caso de las hipoacusias bila-
terales para que la plasticidad neural actie*. El método
prescriptivo utilizado por el audioprotesista puede repre-
sentar una limitacion, ya que no existe evidencia de que
los ninos con una HU prefieran la ganancia obtenida por los
métodos usados en las hipoacusias bilaterales. Una posible
solucion a este problema es utilizar una técnica que consiga
una fusion binaural de la HA®. Sin embargo, este método
requiere la participacion del paciente y, por tanto, no es util
en la adaptacion de nifos pequefios con HU. Por tanto, las
evidencias disponibles en la actualidad indican que los ninos
con una HU con restos auditivos Gtiles en el oido afectado
pueden encontrar beneficio en la amplificacion convencional
digital, que reporta una mayor facilidad de escucha, mejor
rendimiento en situaciones sociales y académicas, y mejor
localizacion, si son adaptados precozmente. No obstante, se
precisan estudios adicionales en lo que respecta al método
prescriptivo mas apropiado para los nifios con HU'?.

CROS (Contralateral routing of signals)

Un audifono tipo CROS se basa en colocar un micréfono en el
oido hipoacUsico para llevar la sefial a un receptor situado
en el oido sano. El beneficio se obtiene al restaurar la habili-
dad de detectar las seiales dirigidas hacia el oido afectado.
Aunque se encuentra algin beneficio de su uso en ambien-
tes tranquilos, no se considera una buena opcion para los
ninos pequenos y para el entorno de un aula, dado que no
existe una mejora significativa del reconocimiento verbal
e, incluso, causa efectos negativos en algunos casos. Aun-
que en adultos algunos estudios muestran que estos sistemas
ayudan a mejorar el reconocimiento de la palabra y la locali-
zacion del sonido, no parece que sea una opcion aconsejable
para los nifios que aun no tienen la habilidad necesaria para
manipular su entorno con el fin de asegurar que llegue al
oido sano una sefal 6ptima’?.

Sistemas osteointegrados

Esta es otra opcion terapéutica en la HU, ya sea por una age-
nesia del oido medio, por hipoacusias secundarias a cirugia



Diagnostico y tratamiento de la hipoacusia unilateral

51

Hipoacusia
unilateral
permanente

Hipoacusia
asimétrica
permanente

Tratar
ambos
oidos

Intervencion
logopédica

Aula

Apoyo
ala
familia

Considerar
dispositivo
via 6sea

auditiva

Desarrollo
lenguaje

Rehabilitacion

Ubicacion
adecuada

Productos
de apoyo

Leve/Moderada ;Cuales | Severa/Profunda ;Cuéles la
intensidad? intensidad?
Leve/Moderada| Profunda
_ Si & iPercepcion Severa Y
<

erbal > 60%7?

Considerar
CROS
o
Dispositivo
via 6sea

Considerar

audifono
retroauricular

Considerar
implante
coclear

Considerar
implante

Considerar
audifono
coclear

retroauricular

Figura 1 Manejo de la hipoacusia unilateral o asimétrica.

del oido que por diversas causas no permitan adaptar un
audifono convencional, por una hipoacusia profunda neuro-
sensorial coclear o por una hipoacusia debida a agenesia de
nervio auditivo. En las atresias y otras hipoacusias de tras-
mision se puede conseguir una audicion binaural, no asi en
los casos de sordera neurosensorial ya que estara funcio-
nando como un sistema CROS, llevando la audicion del lado
afecto al sano. En los casos de agenesia del nervio audi-
tivo unilateral, esta sera la Unica opcion para tener una
sensacion auditiva en el oido afectado. Los estudios han
demostrado que los dispositivos de este tipo restauran la
sensacion de la audicion del lado hipoacusico y general-
mente mejoran la satisfaccion y la percepcion subjetiva
del habla en ambiente ruidoso®'. Estos dispositivos elimi-
nan, con buenos resultados, el efecto sombra de la cabeza,
pero no producen beneficios para mejorar la localizacion
del sonido®?. Los audifonos de conduccidn ésea se han con-
vertido en una de las modalidades mas importantes en el
tratamiento en la HU*:34, Todos los dispositivos comparten
el mismo mecanismo de conduccion del estimulo a través
del craneo desde el lado hipoacusico a la coclea del oido con
audicion normal, sin embargo, difieren en el mecanismo por
el cual la senal es transmitida al hueso. Se pueden usar de
forma no implantable, mediante una softband, o de forma

implantable anclandolos al hueso. Debemos recordar que no
permiten la audicion del oido afecto y que, aunque si mejo-
ran las pruebas subjetivas de la percepcion del lenguaje, no
lo hacen en las objetivas®.

Implantes cocleares

Los criterios para ser candidato a un implante coclear estan
evolucionando. Los nifios con HU o pérdida auditiva asi-
métrica, que no vienen siendo considerados candidatos a
implante coclear, deben ser evaluados individualmente. El
manejo audioldgico de estos casos no es muy diferente en
comparacion con los nifos que tradicionalmente si son con-
siderados receptores de implantes cocleares. Las técnicas
de evaluacion y habilitacion deben ser modificadas para ais-
lar el oido implantado para obtener resultados precisos y
proporcionar una intervencion terapéutica significativa®.
La justificacion fundamental para realizar un implante
coclear en una hipoacusia neurosensorial unilateral de ori-
gen coclear es conseguir una audicion binaural y conservar
la via auditiva del lado afecto, evitando la reorganizacion
cerebral y sus consecuencias. El uso de un audifono y un
implante de forma simultanea no genera ningln conflicto
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en la integracion auditiva, ni tampoco lo causa utilizar
un implante en el oido afectado teniendo en el otro una
audicion normal® . Los estudios realizados en nifios con HU
neurosensorial congénita que recibieron un implante coclear
a edades comprendidas entre los 3, 6 y 11 anos tuvieron una
moderada pero significativa mejoria en la comprension del
habla, la capacidad de lateralizacion y el sentido subjetivo
de la percepcion auditiva. Otros estudios hacen referencia
a la falta de conclusiones firmes que nos puedan indicar la
efectividad del implante coclear en nifios con HU, debido
a la heterogeneidad de hallazgos, a los pequenos tamanos
de las muestras y a la falta de estudios de alto nivel de
evidencia. A pesar de ello, la implantacion coclear puede
ser una opcion efectiva de tratamiento en nifios con HU3®,
Sin embargo, el limitado nUmero de usuarios y la posibili-
dad de estigmatizacion en los niflos mayores indica que el
asesoramiento a los padres sobre la implantacion coclear en
nifos con HU neurosensorial congénita debe ser compren-
sible, objetivo y critico con respecto a la escasez de datos
publicados hasta ahora®’. Es importante desarrollar criterios
adecuados para realizar implantes cocleares en la HU neu-
rosensorial congénita ya que el retraso en la implantacion
puede producir resultados no 6ptimos*. Hay algunos casos
de especial consideracion como son las HU neurosensoriales
congénitas secundarias al CMV y a las malformaciones del
oido interno en caso de existir estas en ambos oidos, dada la
alta probabilidad de pérdida del oido sano contralateral. Si
esto ocurriese en edades del desarrollo del lenguaje, podria
tener un impacto muy importante en la vida del nifo.

Productos de apoyo en el aula

Los productos de apoyo como los sistemas de FM, el bucle
de induccion magnética u otros tipos de conectividad, trans-
miten de forma inalambrica la sefal al receptor, con el
objeto de mejorar la relacion sefal-ruido y reducir los efec-
tos negativos del ruido y de la reverberacion, asi como de
la distancia respecto al interlocutor y/o la fuente sonora.
Los sistemas de FM son el producto de apoyo mas frecuen-
temente utilizado en las aulas. Existen muchos estudios que
demuestran que los sistemas FM mejoran el reconocimiento
de la palabra en los nifios con HU, tanto en ambientes tran-
quilos como en los ruidosos. La mejoria de la comprension
de la palabra es patente aun recibiendo el oido afectado
el ruido directamente, observandose que, a mayor severi-
dad de la HU, mayor beneficio obtenido del uso del sistema
FM. Incluso, se ha constatado que los sistemas FM mejo-
ran significativamente la comprension de la palabra frente a
las adaptaciones CROS o el uso de audifonos convencionales
solos. En el caso de los ninos con HU, la forma de acoplarles
el sistema de FM es particularmente importante? 4!,

Ubicacion en el aula

Ademas de los dispositivos que pueden ser adaptados al nifo
con una HU, la ubicacion preferente en el aula desempena
un importante papel ya que puede ayudar a mejorar su audi-
cion, siempre que se favorezca con la misma al oido sano.
Se sabe que los nifios con HU han de ser ubicados a la mitad
de la distancia del docente que la de un nifio con audicion
normal para tener la misma discriminacién verbal®. La

ubicacion preferente en el aula y el uso de productos de
apoyo debe realizarse con el menor impacto sobre el nifo
para que no le diferencien del resto de sus companeros?.

Calidad de vida

La literatura cientifica ha puesto de relieve la importan-
cia de la audicion binaural tanto para la propia percepcion
auditiva como para el desarrollo del lenguaje y de otras habi-
lidades cognitivas que dependen de este, asi como para el
desarrollo global del nifio®®. Un solo oido no es suficiente
para el desarrollo adecuado del habla y del lenguaje, para
el control motriz y del equilibrio, y para la conducta, gene-
rando déficits de aprendizaje, con consecuencias a nivel
escolar, y déficits comunicativos, con consecuencias a nivel
de interaccion e inclusion social. Sin embargo, no siempre
estas consecuencias estan bien identificadas, ni los apoyos
de distinta naturaleza: protésico, logopédico y/o escolar,
etc., que se requieren en cada caso, se proporcionan de
forma generalizada. Algunos de los factores que debemos
considerar a la hora de evaluar como afecta una HU o una
HA sobre la calidad de vida son los que se exponen a conti-
nuacion, pudiendo afirmar que estas consideraciones serian
validas para cualquier pérdida auditiva.

Deteccion y diagnostico precoz

Son elementos de gran importancia en la medida en que
influyen decisivamente en el mejor prondstico, bienestar
fisico, emocional y social del nifio, pero también de su
familia a la que reporta en el medio plazo menos costes
econdmicos, sociales y emocionales, si se sigue ademas el
oportuno tratamiento tras dicho diagnostico. Sin embargo,
la ausencia de programas de cribado o los fallos en el mismo
pueden retrasar el diagnostico hasta la edad escolar, ya que
en muchos casos los sintomas de la HU o la HA son muy sutiles
y pueden ser atribuidos a comportamientos circunstanciales
0 a retrasos evolutivos.

Por ello, sera necesario: 1. Optimizar la eficacia y los
estandares de calidad necesarios en la aplicacion del Pro-
grama de Deteccion Precoz de la sordera infantil y el
Programa del «Nifo sano», favoreciendo la captacion de
los casos que superen el cribado neonatal. 2. Garantizar
un control auditivo regular a los casos de HU o HA, dado
que en una alta proporcion de casos presentan una pérdida
auditiva progresiva'. Un estudio prospectivo, a lo largo de
13 anos, sobre una poblacion entera de niflos diagnosticados
en una region de Canada (Ontario), mostro como hallazgos
clave que mas del 40% de los ninos diagnosticados inicial-
mente con HU estaban en riesgo de tener mayor deterioro
de la audicion con posterioridad y que, aproximadamente,
uno de cada 6 desarrollaria una pérdida auditiva bilateral.
Este hallazgo subraya la importancia de la realizacion de un
seguimiento audioldgico de los nifos con HU y la necesidad
de un asesoramiento cuidadoso a las familias para no minimi-
zar las consecuencias de estas pérdidas de audicion y poder
actuar en consecuencia tras el diagnostico inicial. De hecho,
y segln este mismo estudio, se espera que al menos el 20%
de los casos tenga una sordera diferida en el tiempo':.
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Consecuencias sobre el desarrollo, los
aprendizajes, la conducta y las interacciones
sociales

Los nifos con pérdida auditiva, en general, deben hacer
un esfuerzo cognitivo adicional para detectar, decodificar,
procesar y comprender el lenguaje, singularmente ante la
presencia de nuevas palabras y en el caso de actividades
multitarea, cuando deben prestar atencion a varias fuen-
tes de estimulos e informacion. Especialmente importante
es esta situacion en las primeras edades cuando se esta
desarrollando el lenguaje y cuando es esencial la compren-
sion de los sonidos del habla para adquirir la competencia
lingliistica. Todo ello puede tener consecuencias negativas
sobre sus aprendizajes escolares®. La evaluacion motora y
del equilibrio son otros 2 factores a tener en cuenta para
calibrar el impacto de potenciales factores multisensoriales
en niflos con HU o HA. No hay que perder de vista, ademas,
que las conductas controladoras del equilibrio se desarrollan
en una edad temprana®. Los nifios con HU o HA identifi-
can con claridad las dificultades que encuentran motivadas
por estas pérdidas de audicion cuando no son conscien-
tes de que se les habla desde el lado del oido afectado,
cuando no prestan atencion cuando se les habla o ignoran
una llamada. De ahi la necesidad de: 1. Llevar a cabo una
valoracion logopédica para determinar la necesidad de una
intervencion especializada y su intensidad. Es preciso, por
ello, un seguimiento de los casos que presentan HU o HA,
particularmente si se observan retrasos en el desarrollo del
lenguaje, déficits en la adquisicion de vocabulario, dificulta-
des en el desarrollo lectoescritor y alteraciones en el habla
por déficits/errores fonoldgicos y gramaticales u otro tipo
de alteraciones del lenguaje derivadas de una percepcion
auditiva deficiente**. 2. Minimizar el impacto de las limita-
ciones de equilibrio asociadas a la HU o HA a través de la
estimulacion temprana del control del equilibrio, junto con
un control estricto de la salud visual. 3. Optimizar la funcion
auditiva, empleando los dispositivos auditivos y tecnoldgicos
mas adecuados en cada caso, con provision de productos
de apoyo como los sistemas FM u otro tipo de dispositivos
que, en conexion con las proétesis auditivas, acercan la sefal
y permiten superar las limitaciones impuestas por el ruido
ambiente y la reverberacion. 4. Facilitar los apoyos nece-
sarios en el ambito educativo para favorecer el desarrollo
cognitivo y los aprendizajes, asi como la comunicacion y
la participacion. 5. Promover la accesibilidad auditiva en
las aulas, tanto por lo que respecta a las condiciones de
edificacion y adecuacion de las mismas con el empleo de
materiales y mobiliario que reduzca el ruido ambiente y la
reverberacion, como facilitando al alumno con sordera los
productos de apoyo a la audicion (sistemas FM, bucle mag-
nético u otros) que, en conexidn con sus protesis auditivas,
acerquen y mejoren la sefal sonora.

Respuesta de los diferentes sistemas

Un factor de gran relevancia es la adecuada y suficiente
respuesta de los distintos sistemas implicados (sanitario,
educativo y social) en cuanto a identificacion, tratamiento
(incluidas las protesis), seguimiento y recursos de apoyo. En
un estudio longitudinal“, a lo largo de 3 afos, sobre 49 nifios,

entre 6-12 anos de edad, con HU, se evaluaron tanto aspec-
tos cognitivos como el desarrollo del lenguaje y se encontrd
que, aproximadamente, el 25% de los sujetos continué mos-
trando dificultad académica después de 3 afos, a pesar de
la mejora progresiva que se apreciaba sobre los resultados
obtenidos por los nifios en dichos aspectos®. Por tanto, sera
preciso hacer una evaluacion y seguimiento global de la evo-
lucion del nifo que incluya no solo parametros de desarrollo
del lenguaje, sino también de la conducta, del rendimiento
escolar, del comportamiento y las relaciones sociales y de
calidad de vida“.

Atencion y apoyo a las familias

La existencia de diferentes opciones de tratamiento exige
un adecuado nivel de informacion y formacion en los profe-
sionales clinicos, quienes habran de mantener una actitud
proactiva en relacion con la informacion que debe recibir la
familia para la toma de decisiones.

Recomendaciones CODEPEH en la hipoacusia
unilateral y asimétrica

Con objeto de evitar y/o paliar consecuencias no deseadas
de la HU o asimétrica sobre el desarrollo del nifio, su con-
ducta y sus relaciones personales y, particularmente, sobre
su calidad de vida (bienestar emocional, bienestar fisico e
inclusion social), la CODEPEH recomienda:

1. Incorporar la HU o la HA a los protocolos habituales de
manejo de las pérdidas auditivas, dada la importante
repercusion en el desarrollo integral del nifo.

2. Hacer el estudio etioldgico correspondiente para orientar
el tratamiento mas adecuado en cada caso.

3. Mantener una actitud activa y precoz, asesorando a los
padres sobre pros y contras de las distintas modalidades
de tratamiento para una adecuada toma de decisiones.

4. ldentificar correctamente el efecto de la HU o la HA
sobre el nifo para determinar qué apoyos de distinta
naturaleza (protésicos y tecnologicos, logopédicos y edu-
cativos, etc.) se requieren en cada caso.

5. Garantizar el control auditivo regular en los casos de HU
o HA, dado que en una alta proporcion de casos presentan
una pérdida auditiva progresiva.

6. Informar y orientar a padres y educadores en relacion
con la adopcion de determinadas estrategias comunica-
tivas, asi como acerca de la prevencion y cuidado del
oido funcional y/o con normoaudicion.

7. Incluir dentro de las prestaciones sanitarias del Sistema
Nacional de Salud la financiacion del tratamiento proté-
sico en los casos de las sorderas unilaterales.
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