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Puntos clave

—\/

' Existe un periodo
«critico» desde el
nacimiento hasta los 4
anos para la correcta
adquisicion del lenguaje.
La informacion auditiva es
esencial para establecer el
lenguaje oral.
3. El oido interno 2. €l oido medio 1. El oido externo
" La deteccién precoz
de la hipoacusia
dentro del primer mes
de vida (cribado auditivo
universal),el diagnéstico
a los 3 meses y el inicio
del tratamiento antes de
los 6 meses, son basicos
para evitar o minimizar
alteraciones del lenguaje.

) El diagnéstico
etiolégico proporciona
informacion del pronéstico,
el planteamiento
terapéutico y la prevencion
de la enfermedad, esencial
para el consejo genético.

@ Para una evolucion
6ptima es necesario
prestar una atencion
de calidad en: entorno
familiar, atencién médica
y ayudas tecnoldgicas,
intervencion logopédica y
escolarizacion.

“ El modelo de

' escolarizacion desde
el inicio debiera ser el de

la escuela inclusiva (plan
educativo en el contexto de
aula ordinaria).
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Introduccion

La hipoacusia es la alteracién neurosensorial
mds prevalente en los paises desarrollados,
aunque las estimaciones van de 0,5 a 5/1.000
recién nacidos, reflejando diferencias etio-
légicas, epidemioldgicas y diagndsticas de la
poblacién. Datos recientes informan de que
uno de cada 500 recién nacidos tiene una
pérdida auditiva neurosensorial permanente >
40 dBHL. Antes de los 5 afios, la prevalencia
aumenta hasta el 2,7 por 1.000 y durante la
adolescencia al 3,5 por 1.000".

Segun la Comisién para la Deteccién Precoz
de la Hipoacusia (CODEPEH), el 80% de
las sorderas infantiles estin presentes en el
momento del nacimiento; al afio, uno de cada
1.000 nifios nace con una sordera profunda
bilateral y 5 de cada 1.000 recién nacidos pre-
senta una sordera de distinto tipo y grado. En
Espafia 2.500 familias (95% normooyentes)
cada afio tienen un recién nacido con proble-
mas de audicién, aproximadamente 500 serdn
casos de sorderas profundas.

Clasificacion

Una sordera puede ser clasificada segun: la in-
tensidad de la pérdida auditiva; la localizacién
de la lesién causante de la sordera, y el mo-
mento de la aparicién de esta, tanto desde un
punto de vista cronolégico como en relacién
con el periodo de adquisicién del lenguaje.
Segun la intensidad de la pérdida auditiva,
siguiendo las normas de el Bureau Internatio-
nal d’Audiophonologie, se establecen 6 gru-
pos (tabla 1). En relacién con la localizacién
de la lesién, se distinguen: a) las sorderas de
transmision (o conductivas), y &) las sorderas
de percepcién (o neurosensoriales). Las pri-
meras son aquellas en las que estd afectada la
parte mecdnica del oido, lo que impide que
el sonido llegue a estimular adecuadamente
las células del 6rgano de Corti; corresponden
a afecciones del oido externo y medio. Las
segundas, denominadas neurosensoriales, son
aquellas en las que la lesién se localiza en el
6rgano de Corti o en las vias o centros supe-
riores auditivos. Cuando existe una asociacién
de ambas se habla de sorderas mixtas.
Atendiendo a la adquisicién del lenguaje, es
importante diferenciar: a) las sorderas prelo-
cutivas o prelinguales, que acaecen antes de
la aparicién del lenguaje (0-2 afios); &) las
perilocutivas, que aparecen entre el segundo
y cuarto afio, y ¢ las poslocutivas o poslin-
guales, que se instauran después de que las
adquisiciones lingiiisticas fundamentales es-
tén consolidadas. Las sorderas prelocutivas y
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las perilocutivas, cuando son bilaterales y de
intensidad severa o profunda, interfieren o
impiden el desarrollo del lenguaje oral.

Etiologia

En las sorderas prelocutivas en los paises de-
sarrollados, la causa genética se encuentra en
el 70-50% de los casos, y el 30-50% restante
son debidas a factores ambientales o genéticos/
ambientales (no determinados)’. En las gené-
ticas, el 25-30% la hipoacusia se asocia a otras
malformaciones (sorderas sindrémicas) y en el
70-75% son hipoacusias aisladas (sorderas no

Tabla 1. Clasificacion audiométrica de las
deficiencias auditivas. Recomendacion BIAP
02/1. Lisboa 1997

I. Audicién infranormal

La pérdida tonal media no sobrepasa 20 dB. Se
trata eventualmente de una pérdida tonal ligera sin
incidencia social

Il. Deficiencia auditiva ligera

La pérdida tonal media esté comprendida entre

21 dBy 40 dB

El habla con voz normal es percibida; sin embargo,
se percibe dificilmente con voz baja o lejana. La
mayoria de los ruidos familiares son percibidos

lll. Deficiencia auditiva mediana

Primer grado: la pérdida fonal media estd entre 41
y 55 dB

Segundo grado: la pérdida tonal media esta entre
56y 70 dB

El habla es percibida si se eleva un poco la voz. El
sujefo entiende mejor si mira cuando le hablan. Se
perciben atn algunos ruidos familiares

IV. Deficiencia auditiva severa

Primer grado: la pérdida tonal media estd entre 71
y 80 dB

Segundo grado: la pérdida tonal media esta entre

81y90dp

El habla es percibida con voz fuerte cerca del oido.
Los ruidos fuerfes son percibidos

V. Deficiencia auditiva profunda

Primer grado: la pérdida fonal media estd entre 91
y 100 dB

Segundo grado: la pérdida tonal media estd entre
101y 1.110 dB

Tercer grado: la pérdida tonal media esta entre 111
y 119 dB

Ninguna percepcién de la palabra. Solo los ruidos
muy potentes son percibidos

VL. Deficiencia auditiva total-cofosis

La pérdida total media es de 120 dB
No se percibe nada

Lectura rapida

Introduccion

La hipoacusia (pérdida
auditiva) es la alteracion
neurosensorial con mayor
prevalencia en los paises
desarrollados, con una
incidencia de uno de
cada 500 recién nacidos
tienen una pérdida
auditiva neurosensorial
permanente > 40 dBHL

y puede tener efectos en
el desarrollo del lenguaje
oral, intelectual, emocional
y social del nifo.

Clasificacion

Es importante diferenciar
entre las sorderas
prelocutivas, que acaecen
antes de la aparicion

del lenguaje (0-2 afos),
las perilocutivas, que
aparecen entre el
segundo y cuarto ano,

y las poslocutivas, que
se instauran después de
que las adquisiciones
lingUisticas estén
consolidadas. Las
sorderas prelocutivas

y las perilocutivas,
cuando son bilaterales
y de intensidad severa
o profunda, interfieren o
impiden el desarrollo del
lenguaje oral.
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Lectura rapida

Etiologia

Las hipoacusias
genéticas pueden ser
sindrémicas (asociadas
con malformaciones

del oido externo o de
otros érganos o de
problemas médicos) y no
sindrémicas (no asociadas
a malformaciones visibles
del oido externo o a
ninguna enfermedad),

si pueden asociarse a
malformacién del oido
interno. Las hipoacusias
no genéticas pueden ser
prenatales perinatales y
posnatales.

Diagnéstico

Conviene complementar
la informaciéon que
aportan los métodos
objetivos con los métodos
subjetivos. Los métodos
conductuales constituyen
un elemento fundamental
en el diagnéstico y en la
valoracion de la eficacia
de la ayuda tecnoldgica
indicada desde un punto
de vista terapéutico.

El diagnéstico de la
causa especifica de la
hipoacusia en el nifio
puede proporcionar
informacion del
pronéstico, planteamiento
terapéutico, prevencion de
la enfermedad.
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sindrémicas). Segun el momento de actuacién
del agente ambiental (infeccioso, téxico, me-
tabolico, etc.), se pueden dividir en prenatales,
perinatales y posnatales. En un 25% de los ca-
sos no se puede determinar la causa®.

Diagnostico

Audiolégico

El diagnéstico audiolégico del déficit auditivo
incluye la determinacién de sus umbrales para
las diferentes bandas frecuenciales en cada oi-
do y la localizacién donde reside la lesién que
genera la hipoacusia.

Los métodos de diagnéstico pueden ser dividi-
dos en subjetivos y objetivos. Los métodos sub-
jetivos o conductuales requieren la colaboracién
del sujeto, este da una respuesta tras percibir el
estimulo auditivo. Dicha respuesta, automdtica
o voluntaria, es observable por el examinador.
Los métodos objetivos se basan en el anilisis,
mediante el empleo de la tecnologia apropiada,
de cambios fisiolégicos que se originan en el
oido o en las vias nerviosas al recibir estimulos
auditivos. La concordancia de los resultados de
las pruebas audioldgicas subjetivas y objetivas
determinan con precisién el diagndstico, el cual
puede alcanzar una elevada fiabilidad, con inde-
pendencia de la edad del nifio.

1. Los métodos audiométricos subjetivos o con-
ductuales tienen que desarrollarse de acuerdo con
la edad y las caracteristicas de cada nifio, utilizan-
do refuerzos para maximizar las respuestas.

Se clasifican en 2 categorias (fig 1). La pri-
mera depende dnicamente de una respuesta
no condicionada al sonido, es la denominada
audiometria de observacién de la conducta. La
segunda se basa en una respuesta condicionada
al sonido; son el test de reflejo de orientacién
condicionada, la audiometria con refuerzo vi-
sual, la audiometria de refuerzo operante o ac-
tuacion y la audiometria lidica. En otro grupo
estdn la auditometria tonal liminar (5-6 afios) y
la vocal convencional (4-5 afios), ya que no es
necesario condicionar la respuesta con sonido.
Simplemente se les explica en el caso de la
audiometria tonal que deben pulsar un botén
cuando oigan el pitido y en el caso de la audio-
metria vocal deben repetir lo que oigan.

Las respuestas reflejas (no condicionadas al
sonido) son multiples:

— Reflejo respiratorio (aparece una inspiracién
profunda, seguida de una apnea, y a los 5-10
s, la respiracién vuelve a ser normal).

— Reflejo cécleo-palpebral (el nifio presiona
los parpados, si estos estdn cerrados, y los cie-
rra répidamente si estin abiertos).

— Reflejo de movimiento (realiza movimien-
tos de sacudidas en las extremidades, llegando
en ocasiones al reflejo de Moro.

— Reflejo de llanto (expresién facial de males-
tar seguida de llanto).

— Reflejo de sorpresa (interrupcién corta del
llanto y movimientos del cuerpo).

Se considera que el recién nacido posee un um-
bral auditivo por encima de 40-50 dB y la audi-
cién es normal si el reflejo cécleo-palpebral se
obtiene a 100 dB y el reflejo del llanto a 70 dB.
2. Los métodos audiométricos objetivos se
basan en la deteccién, mediante artificios
técnicos, de los cambios fisioldgicos inducidos
por el estimulo acustico en el oido medio,
en el oido interno o en las vias y centros
nerviosos. Su ejecucién no depende de la
cooperacién del sujeto, por lo que este puede
permanecer despierto o bien dormido o se-
dado. Tienen las siguientes ventajas: realizar
a cualquier edad, desde los primeros dias de
vida; aplicacién en deficiencias mentales, au-
tistas, enfermedades neuroldgicas y nifios con
trastornos de la conducta, que impiden el uso
fiable de otros métodos; alta sensibilidad, que
permite afirmar la existencia de una pérdida
auditiva, incluso a nivel subclinico, e infor-
macién topogréfica acerca de la porcién del
sistema auditivo donde radica la lesién.

Las exploraciones objetivas mds utilizadas en la
actualidad son las siguientes: impedanciometria,
potenciales evocados auditivos (PEA) de tronco
cerebral, electrococleografia, otoemisiones acts-
ticas (OEA) y potenciales evocados de estado
estable. De forma resumida, la impedancio-
metria estudia la integridad de los mecanismos
fisiolégicos que intervienen en el sistema de
transmisién del oido; la electrococleografia re-
gistra las variaciones del potencial de accién
que se generan precozmente en la céclea, en
el ganglio espiral y en el nervio auditivo en
respuesta a un estimulo actstico; los PEA de
tronco cerebral comprueban el funcionamiento
neurofisiolégico de las vias y los centros audi-
tivos tronco-encefélicos, tras producir un esti-
mulo acustico; las OEA detectan la presencia de
energia generada en la céclea y transmitida por
el oido medio al conducto auditivo externo, y
los potenciales evocados de estado estable mul-
tifrecuenciales permiten la realizacién de una
audiometria tonal de forma objetiva.

Es necesario complementar la informacién que
aportan estos métodos objetivos, con la sumi-
nistrada por los métodos subjetivos, ya que la
determinacién de los umbrales auditivos, en re-
lacién con las diferentes frecuencias, viene princi-
palmente dada por dichas pruebas subjetivas. Por
lo tanto, estos métodos conductuales constituyen
un elemento fundamental en el diagnéstico y



Audiometria conductual

Sin condicionamiento
al sonido

Observacién Audiometria de

de la conducta refuerzo visual

RN-6 meses 6 meses-3 anos
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Con condicionamiento

al sonido

Audiometria Audiometria de
l0dica refuerzo

3 afos-8 afios operante o

actuacénl8,

24 meses-4 anos

Figura 1. Clasificacion de la audiometria conductual y edades de utilizacion en los nifios.

también en la valoracién de la eficacia de la ayuda
tecnoldgica que pueda ser indicada desde un
punto de vista terapéutico. En la tabla 2 se resu-
men los hitos del desarrollo, que si no aparecen,
nos tienen que hacer sospechar una hipoacusia.

Etiolégico

El diagnéstico de la causa especifica de la hi-
poacusia en el nifio puede proporcionar infor-
macién del pronéstico, planteamiento terapéu-
tico, prevencién de la enfermedad y mejorar la
interpretacién de los resultados de una inter-
vencién temprana, sin olvidar los beneficios
psicolégicos de saber la causa de la enferme-
dad. Es esencial para un consejo genético. En
la actualidad, no se llega a determinar la causa
en un 25 a un 35% de los nifios con hipoacusia.

Objetivos:

1. Diagnosticar si el nifio presenta una sorde-
ra aislada, si esta se encuentra integrada en un
sindrome o asociada a otras enfermedades.

2. Establecer un diagnéstico neuropsicolégico
del nifio con el fin de poder plantear un con-
trol evolutivo y optimizar las condiciones de
la educacién.

3. La exploracién debe valorar la dotacién
cognitiva y la maduracién afectiva del ni-
fio. Hay que tener en cuenta que otras dis-
capacidades psicomotoras pueden asociarse
a la hipoacusia.

La evaluacién médica inicial comienza con la
historia clinica, que debe incluir: la valoracién del
desarrollo de la audicién y del lenguaje, la historia
familiar, prenatal, perinatal y posneonatal.

La historia familiar debe abarcar 3 generacio-
nes, teniendo en cuenta sobre todo los ante-
cedentes de pérdida de audicién y las malfor-
maciones o los sindromes con hipoacusia en
los parientes. Presencia de consanguinidad.
No hay consenso, en un protocolo estindar,
de exploraciones complementarias para eva-
luar a un nifio con déficit auditivo. La anam-
nesis y las exploraciones fisica, neurolégica y
oftalmolégica determinarin los estudios de
neuroimagen y analiticos que se deben rea-
lizar. Las exploraciones fisica y neurolégica
(incluyendo pruebas de la marcha y equili-
brio para valorar la funcién vestibular), deben
ser completas y exhaustivas. Las hipoacusias
se asocian frecuentemente a anomalias de
los oidos, los ojos y los sistemas musculo-
esquelético, dermatoldgico, renal y nervioso.
Los estigmas frecuentemente asociados a la
hipoacusia estdn resumidos en la tabla 3.

Una exploracién oftalmolégica es bdsica.
Hasta un 50% de los nifios con sordera seve-
ra-profunda tienen alteraciones oculares co-
mo: coriorretinitis, colobomas, miopia severa
y retinitis pigmentaria.

La tomografia computarizada (T'C) y la reso-
nancia magnética (RM) del hueso temporal
son las exploraciones radioldgicas de eleccién.
Entre un 10 y un 40% de hipoacusias asocia-
das a anomalias anatémicas son visibles en la
neuroimagen y son importantes para valorar
la presencia o ausencia de malformaciones pa-
ra el enfoque diagnéstico y terapéutico.

El estudio genético vendrd determinado por
la historia clinica (incluida la familiar) y los
estudios realizados.

Lectura rapida

Prevencion

Esta ampliamente
aceptado que el cribado
universal de la hipoacusia
en el recién nacido dentro
del primer mes de vida,
junto con su diagnéstico
en los primeros 3 meses
e inicio de tratamiento
antes de los 6 meses de
vida, son fundamentales.

Tratamiento

El diagnéstico de la
hipoacusia debe ser
precoz y preciso. La
familia del niflo debe ser
informada y formada
sobre las repercusiones
de la hipoacusia y las
actuaciones que debera
adoptar; el tratamiento
meédico-quirdrgico,
audioprotésico y la
intervencion logopédica
y educativa han de
iniciarse precozmente

y los profesionales que
atiendan al nifio, junto a
su entorno familiar, deben
actuar coordinadamente,
enmarcandose sus
esfuerzos en un trabajo
en equipo.
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Lectura rapida

Hipoacusias de
conduccion: la mayor
parte estan relacionadas
con la otitis media,

sus secuelas y
complicaciones. Con
mucha menos frecuencia
estan las malformaciones
congénitas de oido
externo y medio, de
presentacion aislada

o en el contexto de

un sindrome. Los
tratamientos pueden

ser farmacolégicos,
quirdrgicos y
audioprotésicos.
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Prevencion

La prevencién primaria actia sobre la fase pre-
patogénica (periodo previo a la enfermedad, en
el que actdan los factores que la determinan).
Las vacunas, la quimioprofilaxis, la evitacién y
el tratamiento de infecciones, toxicos y enfer-
medades metabélicas —pre y posnatales— son
ejemplos de prevencién primaria.

Tabla 2. Hitos del desarrollo que si no aparecen
nos tienen que hacer descartar una hipoacusia

(0-4) 3 meses

Debe reaccionar a los ruidos

Tranquilizarse con la voz de su madre

Cesa su actividad momenténeamente cuando oye
(conversacién, mUsica)

Se sobresalta con los ruidos

(5-6) 6 meses

Debe localizar los ruidos en el plano horizontal

Se da la vuelta hacia un ruido fuera del alcance de
su vista

Hace ruido con sus labios. Balbucea

Cuando se le habla, contesta con vocalizaciones
(empezar a imitar ruidos a su manera)

(7-12) 12 meses

Debe localizar correctamente los ruidos en cualquier
plano

Reacciona a su nombre (aunque sea en voz baja)
Reconoce una melodia

Entiende algunas palabras y érdenes sencillas

(13-15) 15 meses

Debe sefialar un ruido inesperado o a personas u
objetos familiares si se le pide

(16-18) 18 meses

Debe seguir indicaciones sencillas

Entiende frases cortas (sin gestos)

Dice algunas palabras reconocibles

Se le puede ensefiar a dirigirse a un juguete
(situado en la linea media) al oir una sefial
Reconoce los ruidos familiares

(19-24) 2 anos

Debe sefialarse las partes del cuerpo cuando se le
pide

Entiende una palabra o frase con voz cuchicheada
(«un pequefio secreto»)

Empieza a reproducir pequefias melodias o
canciones infantiles

Entiende una orden compleja («dale el juguete a tu
hermano»)

Dice frases de 2 palabras

3 aios

Se expresa con frases

Escucha y entiende pequefios cuentos

Participa en las conversaciones de familia zquién?
sdénde? 3qué?

La prevencién secundaria actda durante el
periodo de latencia (estadio subclinico o pre-
sintomdtico) para conseguir un diagnéstico y
tratamiento precoz. Aqui se incluye el cribado
tanto neonatal universal recomendado por la
US Preventive Task’, como el cribado posna-
tal a los lactantes y nifios con factores de ries-
go®” y el que debe realizarse sistemdticamente
dentro del «Programa de Atencién al Nifio
Sano en Atencién Primaria»®.

Para la realizacién del cribado neonatal exis-
ten 2 tipos de técnicas: las OEA provocadas
y los PEA, ambos mediante procedimientos
automatizados.

Antes de la presencia de estos programas de
cribado universal la edad media del diag-
néstico eran los 2 afios de vida. Los datos
aportados por 2 amplios estudios epidemio-
légicos™® coinciden con una edad media al
diagnéstico de 26 y 31 meses, respectivamen-
te, y de tratamiento audioprotésico de 30-23
meses, respectivamente, antes del inicio de
los programas de cribado universal. Con estos
programas bien establecidos la edad media al
diagnéstico estd alrededor de los 3 meses'®™* y
el inicio del tratamiento a los 5-7 meses®.
Para la prevencién es basico el conocimiento
de los procesos o enfermedades asociadas a
una afectacién auditiva que conducird a su
diagnéstico precoz y, en algunos casos, a la
instauracién de medidas que eviten la apari-
cién de la hipoacusia o su tratamiento, antes
de que aparezcan problemas de comunicacién
o aprendizaje irreparables (tabla 4).

Tratamiento

Para que el tratamiento de un nifio hipoacu-
sico de un resultado satisfactorio: el diag-
néstico de la hipoacusia debe ser precoz y
preciso (programas de deteccién precoz); la
familia del nifio debe ser informada y forma-
da sobre las repercusiones de la hipoacusia y
las actuaciones que deberd aportar al trata-
miento; el tratamiento médico-quirdrgico,
audioprotésico y la intervencién logopédica
y educativa han de iniciarse precozmente
(atencién temprana especifica) y los profe-
sionales que atiendan al nifio hipoacusico,
junto a su entorno familiar, deben actuar
coordinadamente, enmarcdndose sus esfuer-
zos en un trabajo en equipo (intervencién
multidisciplinar).

La aplicacién de tratamientos médico-quirtdr-
gicos y de ayudas tecnoldgicas depende de la
etiologia (afeccién asociada), la edad del nifio,
la localizacién topogréifica de la lesion (trans-
misién/conductivas o perceptivas/neurosenso-
riales) y de la intensidad de la hipoacusia.



Hipoacusias de conduccién o de transmisién
La intervencién terapéutica en este tipo de
hipoacusias tiene un prondstico en general fa-
vorable, siendo capaz de minimizar o impedir
la aparicién de consecuencias relevantes sobre
el desarrollo del lenguaje.

La mayor parte de las hipoacusias de tipo con-
ductivo en la infancia estdn relacionadas con
la otitis media, sus secuelas y complicaciones
(perforaciones y atelectasias timpdnicas, timpa-
nosclerosis, colesteatoma, lesiones osiculares,
etc.). Con mucha menos frecuencia estan las
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malformaciones congénitas de oido externo y
medio, de presentacién aislada o en el contexto
de un sindrome por lo general que afecta al drea
de los arcos branquiales.Entre los distintos tipos
de tratamientos que pueden ser empleados citar:

- Farmacolégico, basado, en el empleo de
antibiéticos, antiinflamatorios, mucoliticos,
descongestionantes, etc.

- Quirdrgicos, dirigidos a mejorar el estado
de los espacios y de la mucosa que recubre
el oido medio o a reconstruir las diferentes

Tabla 3. Indicadores de riesgo recomendados por la CODEPEH y adaptados del JCIH 2007 (Position

Statement). Los factores de riesgo en la actualidad se recogen en una iinica lista y no por edad de

aparicion como hasta abora

2. Historia familiar de hipacusia infantil permanente®

. Sospecha de hipoacusia o de un retraso del desarrollo o en la adquisicion del habla, del lenguaje

3. Todos los nifios, con o sin indicadores de riesgo, con un ingreso en UCIN mayor de 5 dias, incluyendo cualquiera
de los siguientes: oxigenacién extracorpérea?, ventilacion asistida, antibiéticos ototéxicos (gentamicina, tobramicina),
diuréticos del asa (furosemida). Ademds, independientemente de la duracion del ingreso: hiperbilirrubinemia que

requiera exanguinotransfusion

4. Infecciones intradtero®, fales como el citomegalovirus, herpes, rubéola, sifilis y foxoplasmosis

5. Anomadlias craneofaciales, incluidas aquellas que interesan al pabellén auditivo, el conducto auditivo y las

malformaciones del hueso temporal
Estigmas fisicos asociados a la hipoacusia

Apéndices o fositas preauriculares
Quistes, hendiduras o fistulas branquiales®
Heterocromia del iris
Hipertelorismo
Telecantus
Mechén de pelo blanco
Pigmentacién anormal de la piel

Labio leporino, paladar hendido.

Asimetria y/o hipoplasia de la estructura facial

Microcefalia

6. Hallazgos fisicos, tales como un mechén de cabello blanco frontal, que se asocian con un sindrome que incluye una

sordera neurosensorial o transmisiva permanente

7. Sindromes asociados con hipoacusia o sordera progresiva o de aparicién tardia, tales como la neurofibromatosis?, la
osteopetrosis y sindrome de Usher. Otros sindromes frecuentemente identificados incluyen el Waardenburg, Alport,

Pendred y Jervell and Lang-Nielsson

8. Enfermedades neurodegenerc’rivus", tales como el sindrome de Hunter, neuropatias sensorimotoras, tales como la
ataxia de Friederich y el sindrome de Charcot-Marie-Tooth

9. Infecciones posnatales asociadas con hipoacusia neurosensorial incluyendo meningitis bacteriana y virica confirmadas

(especialmente los virus herpes y varicela)®

10. Traumatismo craneal, especialmente de base de craneo o fractura temporal que requiere hospitalizacion

11. Quimioterapia®

12. Enfermedades endocrinas como el hipotirodismos

“los indicadores de riesgo resaltados estén asociados con gran probabilidad de hipoacusia de desarrollo tardio.
®La existencia de una depresion en forma de sinus inmediatamente por debajo del hélix y por encima del trago, pueden

representar un quiste o una fistula con revestimiento epidérmico.

Afiadido por autores del capitulo.

Lectura rapida

Hipoacusias
neurosensoriales: el
pronéstico viene marcado
por la intensidad de

la pérdida auditiva, el
momento de aparicion
(pre o poslingual) y por la
localizacién de la lesion
que las produce (coclear
o retrococlear). Existen
hoy en dia eficaces
medios de tratamiento
que, de forma paliativa,
son capaces de promover
la percepcion auditiva,
haciendo que cambie
radicalmente la evolucion
natural que seguiria un
nifo con hipoacusia
neurosensorial sin
tratamiento alguno.
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Lectura rapida

Audifonos: en el caso

de las hipoacusias
neurosensoriales
basicamente se emplean
proétesis auditivas de via
aérea.

Implantes cocleares:
indicados en pacientes
que presentan una
hipoacusia de asiento
coclear de grado profundo
en los 2 oidos o una
hipoacusia profunda en un
oido y de grado severo,
grado Il, en el otro. Uno de
los aspectos emergentes
en este campo es
promover la estimulacion
bilateral del sistema
auditivo.

340 An Pediatr Contin. 2012;10(6):334-42

Tabla 4. Prevencion de la hipoacusia

H. genéticas

. Identificacién sindromes asociados a hipoacusia.

. Andlisis de la mutacién GJB2 en nifios con hipoacusia no

sindrémica neurosensorial severa/profunda.

3. Oftros tests diagndsticos genéticos segin clinica o microarray

. Consejo genético

H. no genéficas  Prenatales 1. Identificacién y tratamiento precoz de infecciones (foxoplasma,
rubéola, sifilis, citomegalovirus, etc.)
2. Vacunacién segin calendario vacunal oficial. Vacunacién
triple virica (sarampién, rubeola, parotiditis) y varicela.
3. Evitar administracién de ototéxicos.
4. Evitar exposicién a radiaciones ionizantes/isétopos
radiactivos.
5. Limitar la ingesta de alcohol durante el embarazo.
6. Tratamiento diabetes e hipotiroidismo.
Perinatales 1. Medidas obstétricas para evitar el parto pretérmino.
2. Prevencién y tratamiento hiperbilirrubinemias extremas.
3. Optimizacién de la asistencia perinatal (como administracién
de corticoides perinatales a pretérminos, administracién de
surfactante, tratamiento global basado en el desarrollo y
prevencion de infecciones nosocomiales).
Posnatales 1. Cribado neonatal universal de la hipoacusia: valoracién

audiolégica evolutiva de nifios con indicadores de riesgo.

. Implementacién calendario vacunal oficial.

a. Vacunacién friple virica.

b. Vacunacién contra la meningitis (neumococo, meningococo,
Haemophillus)

c. Vacunacién antigripal

. Inclusién en el tratamiento de la meningitis neumocécica y por

Haemophillus de dexametasona.

. Valoracién evolutiva post infeccion meningea

5. Tratamiento y control de las ofitis medias agudas y serosas

recurrentes.

6. Evitar administracién de ototéxicos.

8.

9

. Limitar la exposicién a ambientes con exceso de ruidos sobre

todo en tiempo de ocio.

Valoracién postraumatismo craneal.

. Valoracién posradioterapia cabeza y cuello.

10. Seguir el Programa de Atencién al Nifio Sano.

estructuras anatémicas que intervienen en la
transmisién del sonido en el oido externo o
medio. Entre ellos, mencionar la colocacién
de tubos de ventilacién transtimpdnicos, ade-
noidectomia, timpanoplastias sin y con mas-
toidectomia, canaloplastia, etc.

— Audioprotésico, tanto de via aérea como de via
dsea. Entre las primeras se encuentran los audifo-
nos retroauriculares, intraauriculares e intracana-

les. Las prétesis de via ésea actiian estimulando
la céclea a través del hueso craneal. Entre ellas,
estdn los vibradores (aplicados a diademas o gafas
aditivas) y los implantes osteointegrados.

Todas estas prétesis auditivas, por lo general,
representan una segunda opcién en el abor-
daje terapéutico. Su indicacién es dificil de
estandarizar (criterio otorrinolaringolégico).



Hipoacusias de percepcion

o neurosensoriales

El pronéstico en el tratamiento de estas hi-
poacusias neurosensoriales no solamente viene
marcado por la intensidad de la pérdida auditi-
va, sino también por su momento de aparicién
(pre o poslingual) y por la localizacién de la
lesién que las produce (coclear o retrococlear).
En la actualidad, no existe un tratamiento cura-
tivo de estas hipoacusias, ya que es irreparable el
dafio producido a nivel de la céclea o de las neu-
ronas de la via auditiva. Sin embargo, existen
hoy en dia eficaces medios de tratamiento que,
de forma paliativa, son capaces de promover
la percepcién auditiva, haciendo que cambie
radicalmente la evolucién natural que seguiria
un nifio con hipoacusia neurosensorial sin trata-
miento alguno.

Audifonos

Un audifono estd constituido por un micréfo-
no, un amplificador y un altavoz. Su objetivo
es provocar una amplificacién acustica que
permita obtener una curva audiométrica lo
mds préxima a la normalidad y proporcione
una buena inteligibilidad en la percepcién de
la palabra hablada, evitando en la medida de
lo posible cualquier tipo de distorsion.

En el caso de las hipoacusias neurosensoriales,
bésicamente se emplean prétesis auditivas de la
via aérea, entre las que se pueden citar los audifo-
nos retroauriculares, intraauriculares e intracana-
les. Pueden estar indicadas cuando el umbral de
audicién medio es igual o peor a 40 dBHL en el
mejor oido (promediando umbrales de frecuen-
cias comprendidas entre 500 y 3.000 Hz). En un
futuro préximo para determinadas situaciones se
pueden plantear las audioprétesis semiimplanta-
bles o totalmente implantables, implantes activos
del oido medio ya utilizados en adultos.

Los audifonos deben ser prescritos por los es-
pecialistas en otorrinolaringologia, siendo estos
quienes ademds deberdn controlar la evolucién
de los pacientes a los que se les haya adaptado
este tipo de audioprétesis. La adaptacién de
los audifonos es realizada por profesionales
especializados (audioprotesistas), los cuales
han de seleccionar la protesis, llevar a cabo los
oportunos reglajes en la misma y establecer las
revisiones que sean necesarias para determinar
que los aparatos estén funcionando conforme a
las especificaciones establecidas.

Implantes cocleares

Su funcionamiento se basa en la transforma-
cién de sonidos y ruidos ambientales en energia
eléctrica, capaz de actuar sobre las aferencias del
nervio coclear, determinando asi una sensacién
auditiva. Este dispositivo consta de un grupo de
electrodos, un receptor-estimulador, una antena
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(todos ellos conforman los elementos internos o
implantados), un transmisor, un procesador de la
palabra y un micréfono (elementos externos, no
implantados).

Estdn indicados en pacientes que presentan una
hipoacusia neurosensorial de asiento coclear de
grado profundo en los 2 oidos o una hipoacusia
profunda en un oido y de grado severo o grado
I en el otro, que se benefician de forma insufi-
ciente o nula de los audifonos y que ademads se
sienten motivados hacia el implante coclear™.
Uno de los aspectos emergentes en este campo es
promover la estimulacién bilateral del sistema au-
ditivo. Para ello puede utilizarse una estimulacién
bimodal, empleando de manera simultinea un im-
plante coclear en el oido afectado de una hipoacu-
sia profunda y un audifono en el oido contralateral,
donde exista una hipoacusia de grado severo. En el
caso de hipoacusias profundas bilaterales, se acon-
seja la colocacién de implantes cocleares en los 2
oidos. Diversos estudios muestran claros beneficios
en nifios sometidos a una implantacion bilateral, al
ser estos capaces de localizar los sonidos, obtener
un efecto de sumacién, evitar el efecto sombra de
la cabeza y mejorar la discriminacién de la palabra
en ambientes ruidosos.

Implantes auditivos del tronco cerebral

El concepto de esta prétesis es similar al del
implante coclear, salvo que el disefio de los
electrodos y la técnica quirdrgica tiene como
objetivo la estimulacién de los nicleos coclea-
res, localizados en el tronco cerebral.

Estos dispositivos han sido principalmente indi-
cados en pacientes afectados de una neurofibro-
matosis tipo II. En los dltimos afios existe una
indicacién emergente en casos de agenesia bila-
teral de cdcleas y/o nervios cocleares o ante osifi-
caciones cocleares totales con seria afectacién de
las aferencias neurales. Los resultados hasta ahora
comunicados son esperanzadores, no habiéndose
observado la aparicién de complicaciones graves
relacionadas con el empleo de estos dispositivos
en nifios. Indudablemente, el seguimiento a largo
plazo de estos pacientes se hace imprescindible
antes de generalizar y confirmar la indicacién de
estos sistemas en la poblacién infantil.

Atencién temprana. Intervencion logopédica

y educativa

1. Los Programas de Atencién Temprana se
definen como un conjunto de actuaciones,
actividades y estrategias de estimulacién que
favorecen el desarrollo de las potencialidades
del nifio, proporciondndole las experiencias
que este necesita desde su nacimiento. Tienen
en cuenta a la familia y al entorno del nifio, fa-
cilitindoles constante informacién, orientacién
y formacién sobre el desarrollo de los mismos.
Estos programas se estructuran sobre la base de

Lectura rapida

Implantes auditivos

del tronco cerebral:

en los ultimos anos
existe su indicacion

en casos de agenesia
bilateral de cécleas

y/0 nervios cocleares

o ante osificaciones
cocleares totales con
seria afectacion de las
aferencias neurales.
Atencion temprana;
intervencion logopédica:
estos programas

se definen como un
conjunto de actuaciones,
actividades y estrategias
de estimulacion que
favorecen el desarrollo
de las potencialidades
del nifio hipoacusico,
proporcionandole

las experiencias que
este necesita desde

su nacimiento, tienen
en cuenta a la familia

y al entorno del nifio,
facilitandoles constante
informacioén, orientacion
y formacién sobre

el desarrollo de los
mismos. La intervencion
del nifio con sordera

se ha modificado
sustancialmente en
esta Ultima década,
gracias a los programas
de deteccién precoz

y atencion temprana
especifica.
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Trinidad G (CODEPEH),
Jaudenes C (FIAPAS),
coordinadores. Sordera
infantil. Del diagnéstico
precoz ala inclusién
educativa. Guia préctica para
el abordaje interdisciplinar.
Madrid: Confederacién
Espaiiola de Familias de
Personas Sordas-FIAPAS;
2011.

Este libro es una guia
prdctica actualizada para

el abordaje interdisciplinar
del nirio sordo. En sus 13
capitulos se aborda foda

la problematica, desde la
prevencion con especial
referencia a la deteccion
precoz de la hipoacusia en el
recién nacido, pasando por
el diagndstico y tratamiento.
Todo dentro del Programa
de Atencion Temprana en
intervencion logopédica,
incluyendo la atencion
educativa (desde el acceso a
la informacion, comunicacion
y conocimiento) al alumnado
con sordera. También
incluye un capitulo de control
de calidad de todos estos
programas (deteccion precoz,
diagndstico y tratamiento).

Comité Espaiiol de
Audiofonologia (CEAF).
Guia para la valoracién
integral del nifio con
discapacidad auditiva.
Madrid: Real Patronato sobre
discapacidad; 2007.

Una comision de

expertos (logopedas,
Jfoniatras, audiclogos,
audioprotesistas, pediatras,
otorrinolaringdlogos,
psicilogos) publica este
manual técnico con las
recomendaciones para la
evaluacion a nivel global
del nirio con sordera. El
planteamiento se hace
considerando una situacion
de diagndstico precoz e
intervencion temprana.
Con ambos enfoques se
trata de conseguir los
mejores resultados a nivel
de desarrollo de lengua oral,
intelectual (educativo),
emocional y social. Incluye
también los programas de
Jeguzmzento, orientacion ¥
participacion de la familia.
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dreas del desarrollo del nifio (cognitiva, motora, lin-
giiistica, social y afectiva). En el nifio con sordera,
la atencién prioritaria se dirige a la estimulacién de
las dreas auditiva y comunicativa. La audicién es el
medio fundamental de acceso al lenguaje oral, sin
olvidar que a su vez el lenguaje contempla aspectos
cognitivos, psicolégicos, sociales, etc.”.

2. Intervencién logopédica. El objetivo es es-
tablecer una comunicacién activa, para que el
nifio pueda comunicarse de forma interactiva
y funcional, mediante la aplicacién de estra-
tegias de (re)habilitacién comunicativa y lin-
gisticas adecuadas a la edad y caracteristicas
del nifio y su familia'”. Representa un proceso
individualizado, dentro de la evaluacién e in-
tervencién multidisciplinar. Es fundamental
la participacién de la familia, que requiere
apoyo, asesoramiento y formacién. Desde el
principio, es fundamental que puedan com-
partir con sus hijos un cédigo comunicativo
que asegure una relacién rica con su entorno,
tanto en calidad como en cantidad.

Debido al avance tecnolégico, en estas ultimas
2 décadas de los audifonos e implantes coclea-
res, la intervencion logopédica del nifio se basa
principalmente en el estimulo auditivo desde
edades muy tempranas, aprovechando asi el
periodo de maxima plasticidad cerebral.

3. Escolarizacién:

— Intervencién multidisciplinar. Desde el ini-
cio, en la escuela infantil y a lo largo de toda
su escolarizacién, es necesaria la colaboracién
e interaccién de un equipo de profesionales
(pediatra, psicopedagogo, otorrinolaringélo-
go, audioprotesista y logopeda) con la familia
y la comunidad educativa para disponer de
una valoracién, una informacién y un segui-
miento continuado del alumno. La atencién
psicopedagoégica identifica y evalaa el rendi-
miento escolar y la socializacién del nifio y
asesora a las familias y la comunidad educati-
va a lo largo de toda la escolarizacion'®.

— Recursos en el entorno educativo. La accesi-
bilidad a la comunicacién debe contemplarse en
todos los espacios y situaciones que forman parte
del entorno educativo; no solo a las aulas, sino a
todas las instalaciones en las que se realizan acti-
vidades académicas y extraescolares o deportivas.

Para los espacios académicos (aulas, laborato-
rios, salén de actos, despachos...) o secretaria
y administracién, hay una serie de: a) recursos
auditivos (equipos de frecuencia modulada,
bucle magnético, micréfonos y megafonia),
que permiten mejorar las condiciones acusticas
que afectan negativamente a la percepcion y a
la inteligibilidad del mensaje oral, y 4) recursos
visuales (subtitulacién, pantallas y rétulos, se-
fiales luminosa) para acceder mejor a la infor-
macién auditiva y a la comprensién de esta's.
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