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INDICE DE ABREVIATURAS

AD: autosdmico dominante

OEAa: otoemisiones acusticas
automatizadas

AP: atencion primaria

OMA: otitis mediaaguda

AR: autosdmico recesivo

PCR: reaccion en cadena de la polimerasa

CMV: citomegalovirus

PEATa: potencialesauditivosdel tronco
encefalico automaticos

COPEPEH: Comisién para la Deteccidn
Precoz de la Hipoacusia

PN: pesoal nacimiento

ECMO: oxigenacién mediante membrana
extracorpérea

RN: recién nacido

ECG: electrocardiograma

SNC: sistema nervioso central

EG: edad gestacional

TORCHS: toxoplasma, rubeola,
citomegalovirus, herpes, sifilis




1. Introduccion:

La incidenciade la hipoacusia en Espafia es de 5 por cada 1000 recién nacidos (RN). El
80% de los nifios presentan el déficital nacimiento.

Mas del 90% de los niflos sordos nacen enfamilias con padres que oyen, aunque el
60% de las hipoacusias presenta un origen genéticoidentificable y mas del 50%
presentan antecedentes de riesgo. Cuando se diagnostica un nifio sordo ha de
estudiarse a los hermanos. También conviene realizar un estudio oftalmoldgico, ante la
frecuente asociacién de ambas patologias.

El cribado de la hipoacusia es universal, se realiza envarias fases y la primera se ha de
realizar previo al alta de la maternidad. Es una técnica muy sensible, conuna tasa de
falsos positivosinferioral 3% y casi nula de falsos negativos.

El objetivo esidentificarlas hipoacusias durante el primer mes de vida, diagnosticar la
etiologiaal tercer mes e iniciarel tratamiento en los primeros 6 mesesde vida (regla
1,3,6).

El cribado ha de iniciarse previo al alta de Maternidad/Neonatos. Si por cualquier
motivo no se ha realizado, ha de derivarse al paciente via ambulatoria (mediante una
interconsultaa Consultas de Neonatologia) lo antes posible, idealmente enlaprimera
semana de vida.

2. Conceptos:

e Hipoacusia de Transmision: se produce por alteraciénen un punto localizado
desde el oido externo hasta las células ciliadas de la céclea. Son las mas
frecuentes, y son susceptibles de detectarse mediante otoemisiones acusticas
automatizadas (OEAa) y potenciales evocados del tronco encefélico
automaticos (PEATa).

e Hipoacusia Neurosensorial:se produce por alteracién en un punto localizado
desde la cdclea (hipoacusiacoclear) hasta el tronco encefdlico (hipoacusia
retrococlear) entre la cécleay el tronco encefalico. Constituyenel 6,5% de
todas las hipoacusiasy se detectan por OEAa 6 PEATa en el caso de las
cocleares, y Unicamente por los PEAT en el caso de las retrococleares. La mitad
tiene un origengenéticoy la otra mitad perinatal, malformativo o infeccioso,
siendola causa mas frecuente la infeccidn congénita por citomegalovirus
(CMV).

e Hipoacusia Prelocutiva: se produce antes del desarrollo del lenguaje

e Hipoacusia Postlocutiva: se produce después del desarrollo del lenguaje.

e (Otoemisonesacusticas automatizadas (OEA a): otoemisiones acusticas
evocadas con equipos automatizados; representan una respuesta mecanica del



3.

oido interno, constituyendo unreflejo del normal funcionamiento de las células
ciliadas externas. Estan presentesenel 98% de los pacientesnormooyentesy
desaparecen cuando el umbral es mayor de 30 dB. Sinembargo, pueden estar
presentes en hipoacusias retrococleares, siendo la mayor causa de falsos
negativos para las OEAa

e Potenciales Evocados del Tronco Encefalico Automaticos (PEAT,): respuesta

neuroeléctricadel sistemaauditivo (desde el nervio auditivo hasta el tubérculo

cuadrigéminoinferiorsituado en el tronco del encéfalo) ante un estimulo
sonoro.

Factores de Riesgo para Desarrollar Hipoacusia: (Adaptado de la Comisidn para la

Deteccidn Precoz de la Hipoacusia de la Sociedad Espafiola de Otorrinolaringologia,
COPEPEH)
3.1. Factores de riesgo perinatal:

Historia familiar de hipoacusia permanente enla infancia. Remontarse
hasta 3 generacionesde linea directa.

Teratdgenos: furosemida, aminoglucdsidos, cisplatino, alcohol,...etc
Haber sido sometido a oxigenacion mediante membrana extracorpérea
(ECMO), ventilacion mecanica, antibidticos ototoxicos, diuréticos del asa
(furosemida) o hiperbilirrubinemia que precisé exanguinotransfusion
Asfixia perinatal moderada/grave

Infecciones intrauterinas del grupo TORCHS (toxoplasma, rubeola,
citomegalovirus, herpes, sifilis)

Anomalias craneofaciales, incluyendo las del pabellén auricular, conducto
auditivo, apéndices o fositas preauriculares, labioleporino o paladar

hendidoy anomalias del huesotemporal y asimetria o hipoplasiade las
estructuras faciales

Prematuridad: RN con peso al nacimiento (PN) < a 1500 gy/o Edad
Gestacional (EG) < a 32 semanas

Hallazgos fisicos relacionados con sindromes asociados a pérdidaauditiva
neurosensorial o de conduccion como un mechén de peloblanco,
heterocromia del iris, hipertelorismo, telecantus o pigmentacién anormal
de lapiel

Sindromes asociados con pérdida auditivao pérdida auditivatardia o
progresiva, como neurofibromatosis, osteopetrosisylossindromes de
Usher, Waardenburg, Alport, Prended, Jervell y Lange-Nielsen, entre otros
Enfermedades neurodegenerativas, como el sindrome de Hunter, y
neuropatias sensoriomotrices como la ataxia de Friedrichy el sindrome de
Charcot-Marie-Tooth



3.2. Factores de riesgo postnatal:

Sospecha por parte del cuidador de retraso enel habla, retraso del
desarrollo o audiciéon anormal

Infecciones postnatales con cultivos positivos asociadas a pérdida auditiva,
incluyendo las meningitis viricas (varicelay herpes) y meningitis bacterianas
(HiBy neumococo)

Otitis mediaaguda (OMA)

Ruido

Traumatismo craneoencefalico, especialmente fracturas del hueso
temporal y de base de craneo que requieran hospitalizacion
Quimioterapia

Enfermedades endocrinas. Hipotiroidismo

3.3. Factores de riesgo de desarrollo de hipoacusiaen los primeros afos de vida

(progresiva):

Infecciones congénitas (TORCHS). Especial importancia la infeccién
congénita por CMV, cuyo riesgo de hipoacusiase mantiene hasta la
adolescencia.

Oxigenacion mediante membrana extracorpérea (ECMO)

Prematuridad. La capacidad auditivade todos los prematuros de EG<32
semy/o PN< 1500 g. ha de serrevaluada a los 30 meses de vida, durante su
tercer afio de vida.

Enfermedades neurodegenerativas que asocian pérdida auditiva

Sindromes asociados a hipoacusia (ver punto 3.4)

Traumatismo craneoencefialico

3.4. Enfermedades/sindromes asociados a hipoacusia: se recuerdan los mas

frecuentesy/orelevantes

Srd. Usher: trastorno de herencia autosémica recesiva (AR) que asocia
pérdidaauditiva neurosensorial y retinitis pigmentaria

Sdr. De Waandenburg: trastorno autosémico dominante (AD) que presenta
distintos grados o tipos. Entre sus signos se encuentran la sordera, el
estrefiimientoy ciertogrado de disminucidn de la capacidad intelectual.
Presentasignos muy caracteristicos como hipertelorismo, albinismo, ojos
claros, heterocromia delirisy mechdén de pelo blanco.

Srd. de Alport: enfermedadligadaal X o AR en la que existen alteraciones
en el colageno tipo IV. Se produce una nefritis con hematuriay alteracion a
nivel del oido internoy ojos (cataratas y afectacion retiniana).

Sdr. de Prended: trastorno AR que asocia hipoacusia bilateral

neurosensorial con bocio eutiroideo



e Srd. De Jervell y Lange-Nielsen: variable AR del srd. de QT largo que se
caracteriza por sordera neurosensorial, QT largo en el electrocardiograma
(ECG) y taquiarritmias potencialmente mortales.

e Neurofibromatosis tipo Il (NF2): enfermedad AD que se caracteriza por el
desarrollode tumores cutaneos y del sistemanervioso central (SNC),
polineuropatia, mononeuropatia multiplexy cataratas.

4. Algoritmodiagnésticode la hipoacusia:

Las pruebas de todos los nifios nacidos o ingresados al nacimiento en el HCUV se
realizaran por enfermeriade la sala de Maternidad (preferiblemente siempre la
misma enfermera, en horario de mafianas de lunesa viernes) y sera registrado por
ellaen el programa de cribado autondmico. En caso de ser derivadosa ORL, esel
personal de ORL quienrealizael registro. En el informe de alta de los nifios
derivados a otros centros previo a la alta domiciliariadebe constar de forma

explicitaque la prueba esta pendiente; si estuviese realizada, anotar el resultadoy
registrarlo.

El circuito dependerade la existenciade factores de riesgo para desarrollar la
hipoacusia (figura 1):

4.1. RN sin factores de riesgo:

A todos los RN SIN factores de riesgo se les realizara previo al alta (ylo mas
proximo a ésta porque aumenta la sensibilidad de la prueba) las OEAa. En caso
de no superarlas se citara al RN en un plazo de 7-10 dias para repetirlas OEAs
en Maternidad; en caso de que no las supere se realizaran ese mismodia por la
enfermeralos PEATa. En caso de no superarlos se derivard a ORL,, y en ese
momento se solicitauna prueba de PCR para CMV en orina (recogiday cursada
en ese momento). Antesde los 30 dias de vidasera visto en ORL, adonde
repetirdnlos PEATc y seguiran con el proceso diagndstico-terapéutico
pertinente. En ORL comprobaran el resultado del CMV en orina solicitadoenla
maternidad previo a la derivacién.

4.2. RN con factores de riesgo:

Cuando existen los factores de riesgo para desarrollo de hipoacusia incluidos en
el apartado 33, se realizaranlos PEATa directamente, siendo derivados al
serviciode ORL siguiendo el mismo circuito antes comentado.



4.3. Seguimiento:

4.3.1. Los RN con FR que han superadolos PEATa deberanser remitidos por el
pediatra a los 3 afios para valoracién ORL. Se lesdird a los padres y
qguedard reflejado en el alta hospitalaria.

4.3.2. Los RN con FR que predisponen a la hipoacusia progresiva (punto 3.3) se
seguirandesde el nacimiento por ORL, independientemente del resultado
de los PEATa, que igualmente se realizaran previo al alta hospitalaria.

Los RN prematuros (EG < 32 sem y/o PN < 1500 g) constituyenuna
excepcion. Su seguimiento se realizaenla consulta neonatologia y se dan
de alta a los 24 mesesde edad corregida. El pediatra de AP losderivara
aproximadamente a los 30 meses de vida para una valoracién a ORL.

Figura 1: ALGORITMO DEL CRIBADO AUDITIVO DEL RN
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*Siempre que existan FR, se ha de realizaruna revaloracion en ORL siguiendolas
recomendaciones descritasen el punto 4.3
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