El cribado auditivo neonatal permite confirmar el diag-
nostico de hipoacusia antes de los 6 meses, frente a los
2-3 afos de media en los pacientes no sometidos a cri-
bado.

El cribado selectivo de nifios con factores de riesgo de-
tecta alrededor del 50% de los casos con hipoacusia con-
génita, lo que implica que el otro 50% tendra un diag-
nostico tardio.

Hay evidencia de buena calidad de que el cribado auditi-
vo neonatal universal permite adelantar la edad de diag-
nostico y de inicio de la intervencion terapéutica.

La evidencia sobre el efecto de adelantar la intervencion
en el desarrollo del lenguaje es de baja calidad.

Las pruebas de cribado auditivo neonatal pueden ser
emisiones otoacusticas (EOA) o potenciales evocados
auditivos del tronco cerebral (PEATC).

Los nifios ingresados en unidades de cuidados intensivos
neonatales deben ser cribados mediante PEATC, dado el
mayor riesgo que tienen de padecer neuropatia auditiva.
En Espana se hace cribado auditivo neonatal universal
en todas las comunidades auténomas, mediante EOA
seriadas en algunas o mediante uno o dos PEATC en
otras.

El cribado neonatal de Ia hipoacusia tiene como objetivo la
detecciony el inicio del tratamiento tempranos para mejorar el
lenguaije, el rendimiento académico y la interaccion social. Hay
buena evidencia sobre la eficacia y seguridad de las pruebas de
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cribado auditivo neonatal universal para adelantar la edad de
diagndstico y de inicio de la intervencion, pero la evidencia
acerca de los beneficios del cribado o del adelanto diagnéstico
en los resultados del lenguaje es contradictoria.

La hipoacusia bilateral supone una limitacion en la capaci-
dad para comunicarse con los demas, y cuando aparece en Ia
etapa prelocutiva se asocia a dificultades en el desarrollo del
habla y el lenguaje que pueden afectar al desarrollo cognitivo,
emocional y psicosocial y tener consecuencias permanentes en
el nivel educativoy en las oportunidades de empleo en la edad
adulta.

La mayoria de las hipoacusias infantiles se manifiestan en el
primer afio de vida y el 80% estan presentes en el momento de
nacer. Aproximadamente 1-2 de cada 1000 recién nacidos tie-
nen hipoacusia de grado moderado a profundo (>40 dB), que
sera causa de retraso en la adquisicion del lenguaje. Si se inclu-
yen las hipoacusias leves y las que son unilaterales, la prevalen-
cia aumenta al 3-5%.. El cribado auditivo neonatal se limita a Ia
deteccion de las hipoacusias de grado moderado a profundo
porque no esta claro el impacto de las hipoacusias leves.

En ausencia de cribado, la edad media a la que se confirma
el diagnostico de hipoacusia congénita en nifios sin factores de
riesgo esta en torno a los 2-3 afos. Los que tienen hipoacusias
leves 0 moderadas con frecuencia son identificados después de
los 4 anos. El cribado selectivo de nifios con factores de riesgo
permite detectar alrededor de un 50% de las hipoacusias con-
génitas, lo que implica que el otro 50% tendra un diagndstico
tardio. Por esta razon, y a pesar de que el cribado selectivo es
mas eficiente, se ha ido abandonando progresivamente a favor
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del cribado universal, sobre cuya recomendacion hay acuerdo
unanime en la actualidad.

Los programas de cribado auditivo neonatal universal se han
extendido ampliamente a pesar de la falta de pruebas sélidas
que avalen su eficacia y coste-efectividad*2. Diversos estudios
realizados en la década de 1990, que ligaban el diagnéstico y
tratamiento tempranos con mejores resultados en el lenguaje,
desencadenaron el despliegue a gran escala del cribado univer-
sal a pesar de tener limitaciones metodologicas importantes.
Dada la extension y aceptacion actual de los programas de cri-
bado auditivo neonatal, la puesta en marcha de ensayos alea-
torizados es altamente improbable.

Las ondas sonoras que llegan al oido generan vibraciones de
la membrana timpanica que inducen el movimiento de los
huesecillos del oido medio. Los movimientos del estribo son
transmitidos al liquido del oido interno en ondas que se propa-
gan por las dos vueltas y media de la cdclea. En las células cilia-
das del 6rgano de Corti, los movimientos de los estereocilios,
que son especificos para las distintas frecuencias de sonido,
inducen la despolarizacion que transforma el sonido en impul-
sos eléctricos y que seran transmitidos al cerebro por el nervio
auditivo.

Para medir la pérdida auditiva se utilizan dos parametros: Ia
frecuencia y la intensidad del sonido. Cuando un objeto vibra,
la presion alterna positiva y negativa genera una onda. La fre-
cuencia de estas ondas por segundo se mide en hercios (Hz). Si
se producen 1000 ondas por segundo, la frecuencia sera de
1000 Hz. Los tonos graves tienen frecuencias bajas y los tonos
agudos frecuencias altas. El campo auditivo en los humanos
oscilaen unrangode 20a20 000 Hz. La intensidad de las ondas
generadas por el objeto vibratorio se mide en decibelios (dB). El
sonido se percibira como mas ruidoso cuanto mayor sea la pre-
sion de aire generada por el objeto vibratorio. Esta presion se
disipa a medida que aumenta la distancia desde el origen del
sonido. El oido humano se mueve en un rangode 0a 120 dB. En
una audiometria se valora a partir de qué intensidad (dB) co-
menzamos a oir en una frecuencia concreta.

La audicion normal tiene un umbral de 0 a 20 dB. El grado de
pérdida auditiva en dB define la gravedad de la hipoacusia: leve,
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de 20 a 40 dB; moderada, de 41 a 60 dB; grave, de 61a 90 dB (la
Organizacion Mundial de la Salud [OMS] establece el limite su-
perior en 80 dB); profunda, mas de 90 dB (mas de 80 dB segln
la clasificacion de la OMS).

La hipoacusia de conduccion o de transmision se debe a
trastornos del oido externo o medio que impiden la llegada del
sonido al oido interno. La pérdida auditiva puede ser transitoria,
por presencia de liquido en el oido medio, o de causa anatémi-
ca y permanente. La hipoacusia neurosensorial (HNS) estd
causada por trastornos de las células ciliadas del 6rgano de
Corti o, con menos frecuencia, por alteraciones de la via nervio-
sa auditiva.

La neuropatia auditiva es un trastorno auditivo caracteriza-
do por una disfuncién en el procesamiento neuronal de los es-
timulos auditivos. Las respuestas auditivas del tronco encefali-
co estan ausentes o distorsionadas por afectacion del octavo
nervio craneal, las células ciliadas internas de la coclea o la si-
napsis entre las células ciliadas internas y el octavo nervio, pero
las células ciliadas externas estan indemnes. La neuropatia
auditiva es muy poco frecuente en la poblacion de recién naci-
dos sanos.

La mayoria de las deficiencias auditivas neonatales son hi-
poacusias neurosensoriales. Aproximadamente la mitad tie-
nen una etiologia genética y las restantes son adquiridas o de
causa desconocida. El patron de herencia es autosomico recesi-
vo en alrededor del 80% de los casos, autosémico dominante en
el 15%y el resto estd ligado al cromosoma X o son mitocondria-
les. Las hipoacusias no hereditarias pueden ser debidas a infec-
ciones (citomegalovirus, rubeola, toxoplasmosis, sifilis, virus
del Zika), medicamentos (quinina, acido retinoico), toxinas que
tienen efecto teratégeno y alteran el desarrollo del oido en el
periodo fetal (alcohol, metilmercurio) o condiciones perinatales
adversas (asfixia perinatal, prematuridad, hiperbilirrubinemia).

Hay evidencia sélida de que el cribado neonatal universal de
la hipoacusia adelanta significativamente la edad de diagnds-
tico e inicio de la intervencion terapéutica. En un ensayo pros-
pectivo cuasi-aleatorizado con 53 781 recién nacidos realizado
en cuatro maternidades de Wessex (Reino Unido), durante 3
anos se alternaron periodos en los que se hacia cribado univer-
sal con periodos sin cribado®®. Este ensayo es Unico porque se
crearon de forma experimental dos cohortes de recién nacidos
que eran muy similares en todos los aspectos excepto en la ex-
posicion al cribado auditivo universal. La proporcion de nifios
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con hipoacusia identificados antes de los 6 meses fue mayor en
periodos de cribado neonatal que en periodos sin cribado neo-
natal (del 74 frente al 31%)°, y el nimero de casos de hipoacusia
derivados fue 19 veces mayor en entre los nifios que recibieron
cribado neonatal frente a los que no lo recibieron®. Datos simi-
lares se desprenden de dos estudios cuasi-aleatorizados de
base poblacional procedentes de los Paises Bajos®y Australia’y
de la evaluacion de multiples programas de cribado neonatal
implementados a lo largo del mundo.

Los trabajos que han evaluado los efectos del cribado o del
adelanto diagnostico y terapéutico de la hipoacusia en el desa-
rrollo del lenguaje se resumen a continuacion. Cuatro estudios
cuasi-aleatorizados de calidad de buena a moderada han obteni-
do resultados contradictorios. En uno, de buena calidad, se ob-
servaron a los 6-10 afios (edad media de 8 afios) beneficios del
cribado y del adelanto de la edad del diagndstico?, pero en el se-
guimiento de la cohorte hasta los 13-19 afios (edad media de 17
afos) las diferencias dejaron de ser estadisticamente significati-
vas tanto para los grupos de cribado o no cribado como para los
de diagnostico precoz o tardio®. En el intervalo de 9 afios entre Ia
edad escolary la adolescencia se perdieron el 50% de los pacien-
tes, lo que limita la potencia de los resultados a los 17 afos.

En otro estudio cuasi-aleatorizado, de calidad moderada, los
grupos de cribado neonatal universal no obtuvieron beneficios
significativos en el lenguaje a la edad de 3-5 afios respecto a los
grupos sin cribado®. En el tercero, también de calidad modera-
da, se comprobd un beneficio en el lenguaje expresivo y en el
vocabulario receptivo al pasar del cribado por factores de riesgo
al cribado universal en nifos de 5-6 afios sin discapacidad men-
talasociada’. El cuarto estudio, de disefio longitudinal y de base
poblacional, de buena calidad, no encontré diferencias en el
desarrollo del lenguaje a los 5 afios entre los que habian recibi-
doel cribadoy los que no lo habian recibido, pero tanto la edad
de inicio de la amplificacion auditiva con audifonos como la
edad de activacion del implante coclear tuvieron una influencia
significativa en el desarrollo del lenguaje, que fue mayor cuan-
to mas intensa era la pérdida auditiva®.

Los resultados del implante coclear en la evolucion del len-
guaje y el habla han sido objeto de diversos estudios y revisio-
nes. En nifios con hipoacusia bilateral hay evidencia consisten-
te, aunque basada en estudios de calidad moderada a baja,
sobre los beneficios de la disminucion de la edad del implante
en el desarrollo del lenguaje y del habla™.

En resumen, la evidencia sobre los beneficios del cribado y
del adelanto diagnéstico de la hipoacusia permanente es de
baja calidad. En conjunto, hay una tendencia a obtener un re-
sultado positivo en el desarrollo del lenguaje con el adelantoen
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la edad de diagnostico y de inicio de la intervencion terapéuti-
ca, sobre todo en los estudios de mayor calidad, aunque mu-
chas veces el seguimiento ha sido a lo sumo hasta la edad es-
colar. Es probable que los resultados contradictorios obtenidos
en los estudios que han analizado el impacto del cribado en el
desarrollo del lenguaje sean debidos a que no todos los detecta-
dos mediante cribado iniciaron el tratamiento precozmente y
no todos los que no habian recibido el cribado lo iniciaron de
forma tardia. Solo hay un estudio de seguimiento hasta la ado-
lescencia, pero |a elevada pérdida de pacientes limita su calidad.

El cribado auditivo universal es bien aceptado por las fami-
lias. El nimero elevado de falsos positivos puede generar ansie-
dad en los padres, pero hay evidencia de que tiene una duracion
limitada, sobre todo cuando existe una comunicacion adecua-
daentre la persona que hace el cribadoy la familia. La evidencia
sobre los efectos secundarios del tratamiento precoz es escasa.
El implante coclear tiene una tasa baja de complicaciones, in-
dependientemente de la edad a la que se realice la interven-
cion. Los estudios de coste-efectividad son muy escasos. No hay
evidencia de que el cribado auditivo neonatal universal genere
valor por dinero.

Las pruebas de cribado disponibles son fiables, con buena
sensibilidad y especificidad y con tasas de derivacion adecua-
das'2 No obstante, es preciso tener en cuenta que en la practica
son muchos los factores que influiran en la validez (sensibilidad
y especificidad) del cribado, entre los que se incluyen el grado
de entrenamiento de las personas que lo aplican, la calibracion
del equipo de cribado, el ruido ambiental en la habitacion don-
de se realiza, los algoritmos de pasa/no pasa usados por los
fabricantes o el nimero de intentos de cribado hechos a cada
nifo. Como es de esperar en el despistaje de trastornos con
baja prevalencia, el valor predictivo positivo es bajoy la mayoria
de los casos que no pasan el cribado son falsos positivos.

Las pruebas utilizadas para el cribado de la hipoacusia son las
emisiones otoacusticas (EOA) y la respuesta auditiva provocada
del tronco encefalico (RAPTE, 0 BAER por sus siglas en inglés), tam-
bién conocida como potenciales auditivos evocados del tronco
cerebral (PEATC). En ambos casos se emplean sistemas automati-
zados, que determinan mediante un algoritmo matematico si la
respuesta registrada es normal (pasa) o anormal (no pasa), pero
no permiten establecer un diagndstico de hipoacusia. Los nifios
que no pasan el cribado deben ser sometidos a una evaluacion
audioldgica en un servicio de Otorrinolaringologia.
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Figura 1. Evaluacion audioldgica mediante emisiones otoacuscticas.
Fuente: fotografia de Samuel King Jr. para la U.S. Air Force.

Las EOA son sonidos emitidos por las células ciliadas de la
coclea al contraerse en respuesta a un estimulo sonoro, que se
transmiten por el oido medio y pueden ser detectados en el
conducto auditivo externo. Las EOA estan presentes en los ni-
fos con funcién normal del oido medio y de la coclea, pero no
exploran la via nerviosa y por tanto no detectan la neuropatia
auditiva. Las emisiones otoacusticas transitorias (EOAT) se pro-
ducen en respuesta a un estimulo breve, como un clic o un es-
tallido tonal, y son las mas utilizadas en el cribado de la hi-
poacusia. Con menos frecuencia se emplea la técnica de los
productos de distorsion (EOA-PD), que se producen por estimu-
lacion con dos tonos puros, de distinta frecuencia, presentados
de forma simultanea.

La prueba se realiza mediante la introduccion en el conducto
auditivo externo de una sonda que contiene un auricular para
la emisién de sonidos y un micréfono que recoge la respuesta
coclear (Figura 1). La sonda debe quedar bien ajustada en el
conducto auditivo y no debe haber mucho ruido ambiental. El
tiempo medio de realizacion es de 1 a 2 minutos por oido. La
tasa de falsos positivos es del 6-12%.

Los potenciales evocados auditivos del tronco cerebral mi-
den la respuesta neuroeléctrica del sistema auditivo desde el
nervio auditivo hasta el tubérculo cuadrigémino inferior, situa-
do en el tronco del encéfalo. Unos auriculares instalados en
ambas orejas emiten un sonido y tres electrodos situados en |a
cabeza recogen la respuesta eléctrica del sistema auditivo. Esta
prueba detecta tanto las HNS de origen coclear como las neu-
ropatias auditivas. Tiene una tasa de falsos positivos del 1-4%
aproximadamente. La mayoria de los equipos automatizados
presentan un estimulo a 35 dB. El tiempo medio de realizacion
es de 4 a 15 minutos, aunque los equipos mas modernos
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pueden completar la prueba en 4-8 minutos. La actividad mio-
génica (estado de relajacion) puede influir en los resultados la
prueba, por lo que es necesario que durante su realizacion el
nino esté tranquilo y adormilado.

Tanto las EOA como los PEATC que se utilizan para el cribado
auditivo son en la actualidad pruebas faciles de aplicar y no
requieren personal con un alto nivel de entrenamiento, pero el
mantenimiento de los equiposy la inversion en recursos huma-
nos, que deben conocer la técnica de aplicacion, tienen un cos-
te significativo.

Las EOA tienen la desventaja de que son muy sensibles a Ia
presencia de liquido en el oido medio o0 a la ocupacién del con-
ducto auditivo externo por detritus (vernix caseosa), lo que pue-
de dar lugar a un aumento de falsos positivos. Por este motivo
es preferible hacer |a prueba a partir de las 48 horas de vida. Los
PEATC son mas caros por el coste de los electrodos y los auricu-
lares y por requerir mayor tiempo para su realizacion, aunque
el coste seiguala al incluir el gasto de los casos derivados, pues
la tasa de derivacion es mayor con las EOA.

Ninguna de las dos pruebas evalua las hipoacusias de origen
cortical que pueden estar causadas por asfixia grave o por una
infeccion congénita por citomegalovirus.

FACTORES DE RIESGO DE HIPOACUSIA

En ninos con factores de riesgo, la incidencia de hipoacusia
neurosensorial de moderada a profunda es de 10 a 20 veces
mayor que en la poblacion general. Los recién nacidos con en-
fermedades que requieren ingreso en unidades de cuidados
intensivos (UCIN) por enfermedades como prematuridad, as-
fixia perinatal o hiperbilirrubinemia grave entre otras, tienen
riesgo de desarrollar una neuropatia auditiva y deben ser eva-
luados con PEATC antes del alta.

El Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) de EE. UU. definid
en 2007 los factores de riesgo individuales asociados a un mayor
riesgo de hipoacusia® y recomienda que los nifios con factores
de riesgo reciban al menos una evaluacion audioldgica entre los
24y los 30 meses. Esta recomendacion ha sido objeto de critica
porque no hay evidencia de que todos los factores de riesgo apun-
tados por el JCHI se asocien a hipoacusia posnatal, por el elevado
numero de nifios que no acude a las citas programadas y por el
extenso nimero de pruebas diagnodsticas que es necesario aplicar
a todos los nifios con factores de riesgo, de los que solo unos po-
cos tendran hipoacusia.

En nifios que pasan el cribado, los factores de riesgo que tie-
nen mayor evidencia de desarrollar hipoacusia de inicio tardio
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Tabla 1. Indicadores de riesgo asociados con hipoacusia de aparicion tardia*.

Grado |Recomendacion | Indicador de riesgo
de seguimiento
posnatal
A Si Anomalias craneofaciales (excepto apéndices
y fositas preauriculares)
Infeccion congénita por citomegalovirus
Historia familiar (padres o hermanos)
B Probablemente si | Sindromes asociados a hipoacusia (Down,
sindrome alcohdlico fetal)
Ventilacion mecanica durante »5 dias 0 ECMO
de cualquier duracion
c Falta de evidencia | Asfixia grave
Infeccion congénita por rubeola, herpes o
sifilis
D Probablemente no | Meningitis bacteriana en periodo neonatal
Hiperbilirrubinemia grave
Preocupacion profesional
E No Bajo peso al nacer
Toxoplasmosis congénita

ECMO: oxigenacion por membrana extracorporea.

seenumeranen la Tabla 1. En los casos en que esta indicado, el
seguimiento audioldgico debe mantenerse hasta los 2-3 afios.

PROTOCOLO DE ACTUACION

Los programas de cribado utilizan con frecuencia una estra-
tegia en dos etapas (la segunda se aplica solo a los que no pa-
san la primera) para disminuir la tasa de falsos positivos*. Las
dos etapas pueden ser EOA repetidas dos veces, EOA seguidas
de PEATC o PEATC repetidos dos veces. Con menor frecuencia se
utiliza una estrategia en tres etapas, por ejemplo, OEA repeti-
das dos veces y seguidas de PEATC. Los programas de cribado
universal mediante PEATC tienen una tasa baja de falsos posi-
tivos y permiten obviar la estrategia en dos etapas, derivando
directamente a evaluacion especializada a los que no pasan la
primera prueba (Figura 2).

Como es de esperar en enfermedades de baja prevalencia, el
valor predictivo positivo es bajo, con un nimero elevado de fal-
sos positivos. Con unatasa de derivacion del 2% y una prevalen-
cia del 1-2%o, de cada 20 positivos solo uno o dos tendran hi-
poacusia y entre 18 y 19 seran falsos positivos.

SITUACION EN ESPANA

El Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud
aprobd en el afio 2003 el programa de deteccion precoz de Ia

Cribado universal

EOA 0 PEACT antes
del alta

Remitir para estudio

Si

Fin

Seguimiento audioldgico
2-3 afos

Figura 2. Protocolo de actuacion.
EOA: emisiones otoacusticas; PEATC: potenciales evocados auditivos del tronco cerebral.
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hipoacusia®é, recomendando que se pusiera en marcha en to-
das las comunidades auténomas el cribado auditivo neonatal
universal. Los requisitos basicos y minimos establecidos en el
programa son: deteccion precoz durante el primer mes de vida,
acceso a la fase de diagnostico a los 3 meses o antes, tratamien-
to instaurado a los 6 meses y seguimiento de todos los casos
detectados.

En la actualidad todas las comunidades auténomas han de-
sarrollado programas de deteccion precoz de la hipoacusia,
siendo las Ultimas en incorporarse Madrid y Catalufia, que lo
hicieron en el afio 2010. En la mayoria de ellas el cribado se
realiza mediante EOA: en algunas se hace una segunda prueba
de EOA a los que no pasan la primera y en otras (Asturias, Mur-
cia, Navarra) se hace una tercera prueba a los que no pasan la
segunda antes de remitir a los servicios de Otorrinolaringolo-
gia. De las comunidades que hacen el cribado mediante PEATC,
en algunos casos (Castilla y Ledn, Catalufia) se hacen dos prue-
bas secuenciales antes de derivar y en otros (Galicia, Madrid,
Pais Vasco) se deriva al recién nacido cuando no pasa la primera
prueba.

La Comision para la Deteccion Precoz de la Hipoacusia (CO-
DEPEH) ha establecido unos criterios de calidad que deben
cumplir los programas de deteccion precoz de la hipoacusia®,
en linea con los establecidos por el Joint Committee on Infant
Hearing de EE. UU.2%. Aunque la recomendacion de poner en
marcha el cribado se hizo desde un organismo estatal como es
el Consejo Interterritorial, en el que estan representadas todas
las comunidades auténomas, la implementacion y evaluacion
de los programas depende de cada comunidad auténoma y no
hay un sistema centralizado de registro de datos que permita
hacer estimaciones sobre su efectividad a nivel nacional. Dado
que los programas de cribado deben ser reevaluados continua-
mente para maximizar su eficiencia, es imprescindible la exis-
tencia de un registro centralizado que permita obtener datos
de los resultados globales del programa.
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