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La audiciéon nos permite procesar e interpretar los sonidos que nos rodean y asi sabemos que
alguien se acerca cuando 0imos unos pasos, NOsS emocionamos con la musica 0 nos
comunicamos a través del lenguaje. El lenguaje es una habilidad compleja que facilita la
comunicacién y permite compartir pensamientos y sentimientos. El proceso por el que
aprendemos y desarrollamos el lenguaje de forma natural es a través de la audicion. La
hipoacusia en la primera infancia limitara los estimulos auditivos y afectara significativamente al
desarrollo del lenguaje y el habla, ademas de restringir el vinculo con el mundo que nos rodea.
El momento de aparicion de la pérdida auditiva, el tipo de hipoacusia y el grado de afectacion
influyen significativamente en las consecuencias que tendra la sordera en el desarrollo
comunicativo y linglistico.

La mayoria de las hipoacusias neonatales son neurosensoriales (HNS). Al menos el 50-60 %
tienen etiologia genética y las restantes son adquiridas [1]. Las hereditarias tienen un patron de
herencia autosémica recesiva (p. ej. mutaciones en el gen GJB2) en alrededor del 80 % de los
casos, autosémica dominante (p. ej. sindrome de Waardenburg) en el 15 % y el resto son
ligadas al cromosoma X o mitocondriales. Las hipoacusias no hereditarias pueden ser debidas
a infecciones (citomegalovirus, rubeola, toxoplasma, sifilis, virus del Zika) medicamentos
(antipaludicos, acido retinoico), toxinas con efecto teratégeno que alteran el desarrollo del oido
en el periodo fetal (alcohol, metilmercurio) o condiciones perinatales adversas (asfixia neonatal,
prematuridad, hiperbilirrubinemia).

En los lactantes y nifios pequefios, la deteccidn y el tratamiento precoces de la hipoacusia
puede mejorar los resultados linglisticos y escolares. La consideracion de que el resultado de
la intervencién es mejor cuando se inicia a edades tempranas parte de la premisa de que hay
un periodo critico o sensible para el desarrollo del lenguaje oral [2], aunque esto es algo
controvertido pues en algunos estudios se ha visto un crecimiento acelerado o en catch-up
para los nifios que reciben tardiamente la amplificacion auditiva [3]. La intervencion terapéutica
en la hipoacusia congénita es multidisciplinar, con participacién de otorrinolaringélogos,
pediatras, audioprotesistas, logopedas, maestros y otros servicios. La pérdida auditiva puede
mejorar con el uso de audifonos desde edades tan tempranas como el primer mes de vida o
con implantes cocleares a partir de los 6-12 meses. La intervencién logopédica y el apoyo a la
familia se inician desde la confirmacion diagnoéstica.

En ausencia de cribado, la edad media a la que se confirma el diagndstico de hipoacusia
congénita en nifios sin factores de riesgo estd en torno a los 2-3 afios [4-10]. Los que tienen
hipoacusias leves o moderadas con frecuencia son identificados después de los 4 afos [11,12].
El cribado selectivo de nifios con factores de riesgo permite detectar alrededor de un 50 % de
nifos con hipoacusia congénita, lo que implica que el otro 50 % tendra un diagnostico tardio.
Por esta razoén, y a pesar de que el cribado selectivo es mas eficiente, se ha ido abandonando
progresivamente a favor del cribado universal.

Los programas de cribado auditivo neonatal universal se han extendido ampliamente a pesar
de la falta de pruebas sodlidas que avalen su eficacia y coste-efectividad. Su objetivo es la
identificacién de las hipoacusias poco tiempo después del nacimiento y el inicio del tratamiento
tan pronto como sea posible, para lograr mejores resultados a largo plazo a nivel poblacional.
El coste de estos programas es elevado y las revisiones sistematicas han encontrado escasa
evidencia de buena calidad sobre su eficacia y efectividad [13-16]. Diversos estudios
realizados en la década de 1990, que ligaban el diagnéstico y tratamiento tempranos con
mejores resultados en el lenguaje [17-19], desencadenaron el despliegue a gran escala del
cribado universal a pesar de tener limitaciones metodolégicas importantes [20]. Sin embargo,
dada la extensién y aceptacion actual de los programas de cribado auditivo neonatal, la puesta
en marcha de ensayos aleatorizados es altamente improbable.

El defecto de audicién o hipoacusia es la incapacidad para oir tan bien como lo hacen las
personas con audicion normal, cuyo umbral auditivo en ambos oidos es de 0 a 25 decibelios
(dB). La hipoacusia es un continuo que va desde la pérdida leve hasta a pérdida total de la
audicién o sordera.

El anexo Il contiene un glosario de términos utilizados en el documento.



Grados de hipoacusia

El grado de pérdida auditiva se define midiendo el umbral auditivo en decibelios a varias
frecuencias. La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) clasifica la hipoacusia segun el grado
de pérdida de decibelios [21]:

- Deficiencia auditiva leve: de 26 a 40 dB.

- Deficiencia auditiva moderada: de 41 a 60 dB.

- Deficiencia auditiva grave: de 61 a 80 dB.

- Deficiencia auditiva profunda: 81 dB o mas.

La Oficina Internacional de Audiofonologia (BIAP) establece la siguiente clasificacion
atendiendo a la pérdida en decibelios y a la relacién entre audicion y lenguaje [22]:
- Deficiencia auditiva leve: de 21 a 40 dB.
Se percibe el habla si la voz es normal, pero hay dificultades para oir la voz baja o
distante. Se perciben la mayoria de los ruidos familiares.
- Deficiencia auditiva moderada: 41 a 70 dB.
Es necesario elevar la intensidad de la voz para percibir las palabras. El sujeto entiende
mejor cuando mira al interlocutor. Se perciben algunos sonidos familiares.
- Deficiencia auditiva grave: 71 a 90 dB.
Solo se percibe la voz fuerte cerca del oido y los ruidos fuertes.
- Deficiencia auditiva profunda: 91 a 119 dB.
No se percibe el habla, solo se oyen los ruidos muy fuertes.
- Cofosis: por encima de120 dB.
Pérdida total de audicion, no se oye nada. Son sorderas muy excepcionales.

Las hipoacusias moderadas o de grado superior cursan con dificultad para oir la voz normal, lo
que genera problemas para la adquisicion del lenguaje. La OMS define la pérdida de audicién
discapacitante como la pérdida auditiva superior a 40 dB en el mejor oido en adultos y superior
a 30 dB en el mejor oido en nifios. El cribado auditivo neonatal busca detectar las hipoacusias
de moderadas a profundas porque no esta claro el impacto de las hipoacusias leves. Grados
leves de hipoacusia en la etapa escolar pueden afectar a la adquisicion del lenguaje y al
rendimiento escolar, pero disponemos de poca informacion sobre la frecuencia y significado de
la hipoacusia leve en el periodo neonatal.

Prevalencia

La mayoria de las hipoacusias infantiles se manifiestan en el primer afio de vida y el 80 %
estan presentes en el momento de nacer. La incidencia de hipoacusia bilateral de moderada a
profunda en la poblaciéon neonatal es de 1 a 2 por cada 1000 nacidos [23-30]. Si se incluyen
las hipoacusias leves y las que son unilaterales, la cifra aumenta al 3-5 por 1000. En Espafia
disponemos de pocos datos. Un estudio multicéntrico publicado en 1994, en el que se hizo
cribado auditivo a una muestra de 501 recién nacidos con factores de riesgo de hipoacusia,
seleccionados de una poblaciéon de 12 839 recién nacidos, encontré una prevalencia de
hipoacusia bilateral superior a 30 dB de 2,02 por 1000 nacidos, y de 0,77 por 1000 nacidos
para las hipoacusias bilaterales superiores a 60 dB [31]. Los nifios sin factores de riesgo no
fueron estudiados, por lo que la prevalencia real estd subestimada. En Cantabria, los
resultados de los dos primeros afos del programa de cribado auditivo arrojaron una tasa de
incidencia de 1,38 por 1000 nacidos (25,6/1000 para los que tienen factores de riesgo y
0,5/1000 para el grupo sin riesgo) [32].

En recién nacidos con factores de riesgo (tabla 1), la incidencia de hipoacusia neurosensorial
de moderada a profunda es de 10 a 20 veces mayor que en la poblacién general [20,32,33]. El
porcentaje de recién nacidos con factores de riesgo en los paises desarrollados es del 5-10 %
[33,34]. El cribado selectivo de los nifios con factores de riesgo permite identificar al 45-60 %
de las hipoacusias neurosensoriales de grado moderado a profundo [11,23,26,35-38].



Tabla 1. Factores de riesgo de hipoacusia [39—41]

Factores de riesgo de hipoacusia permanente

Historia familiar de hipoacusia

Infecciones perinatales: CMV, toxoplasmosis, rubeola, VIH, virus del Zika

Exposicidn prenatal a antipaludicos, acido retinoico, aminoglucésidos, diuréticos
de asa, cisplatino

Anomalias craneofaciales, incluidos apéndices y fositas preauriculares

Sindromes asociados con hipoacusia, incluido el sindrome alcohdlico-fetal

Enfermedades neurodegenerativas

Estancia en UCIN >5 dias

Asfixia perinatal y especialmente test de Apgar <4 al minuto o <6 a los 5 minutos

Hiperbilirrubinemia grave

Ventilacion mecanica durante >5 dias o ventilacion con ECMO

Peso al nacimiento <1500 g

Farmacos ototdxicos (aminoglucésidos o diuréticos de asa)

Meningitis

Abreviaturas: CMV: citomegalovirus. ECMO: oxigenacion por membrana extracorpérea. UCIN: unidad de
cuidados intensivos neonatales. VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

Aproximadamente el 11 % de los nifios que finalmente tienen hipoacusia pasan el cribado
auditivo neonatal. De ellos, se estima que el 25 % tenia hipoacusia al nacimiento (verdaderos
falsos negativos del cribado), el 50 % son hipoacusias de comienzo tardio y el 25 % restante
son adquiridas, principalmente secundarias a una meningitis [42].

Impacto

El sistema auditivo es inmaduro en el recién nacido y se desarrolla a lo largo de la infancia. La
céclea del neonato responde de manera similar a la de un adulto, pero no asi la corteza
cerebral. Durante el proceso madurativo, el lactante con audicion normal aprende a distinguir
los sonidos y su significado, aunque le lleva mucho tiempo aprender a conocer todos los
detalles de sonidos complejos como el habla. La experiencia con el sonido es critica para el
desarrollo auditivo. Sin embargo, se conoce muy poco el desarrollo auditivo en nifios con
hipoacusia.

La hipoacusia bilateral implica una limitacién en la capacidad para comunicarse con los demas,
y cuando aparece en la 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 educativo y en las oportunidades de empleo en la edad
adulta [11,20,43]. Los nifios con hipoacusia tienen dificultades para el aprendizaje del
vocabulario, la gramatica, el orden de las palabras, las expresiones idiomaticas y otros
aspectos de la comunicacion verbal [13,44,45].

El desarrollo del lenguaje dependera del nivel y tipo de deficiencia auditiva y del momento de

inicio de la pérdida:

— Hipoacusia leve: aparecen dislalias y retraso general del lenguaje.

— Hipoacusia moderada: aparecen errores fonolégicos y articulatorios. Pueden percibir mal
las consonantes.

— Hipoacusia grave: es practicamente imposible adquirir el lenguaje oral de manera
espontanea.

— Hipoacusia profunda: se debe recurrir a la percepcion vibrotactil.



La comprension lectora es dependiente de la capacidad de lenguaje subyacente y se relaciona
con los resultados educativos y de empleo. En individuos con hipoacusia bilateral >40 dB, la
edad de lectura a los 17 afos es equivalente a la de los nifios de 9 afios con audicion normal
[15]. En Espafia, un estudio de nifios con hipoacusia profunda (>90 dB) de las Islas Canarias,
escolarizados durante el curso escolar 2002-2003 (n = 93), mostré que, al final de la educacién
primaria (edad media de 13 afios), el nivel de lectura es equivalente al de los nifios de 7 afos
[46]. También se afecta la escritura: los nifios con déficit auditivo utilizan un lenguaje mas
concreto en sus escritos y tienden a utilizar menos pronombres, preposiciones y adverbios, con
frases mas cortas y sencillas.

El lenguaje permite estructurar el pensamiento y los nifios sordos tienen, en general, un
pensamiento mas concreto, menos abstracto e hipotético [47]. Son menos eficaces cuando se
precisa un nivel alto de procesamiento de la informacion y tienen un retraso en el desarrollo del
pensamiento l6gico. También ven limitada la memoria a corto plazo o memoria de trabajo.

No obstante, es dificil establecer la contribucién de otras variables: entre el 20 % y el 40 % de
los nifios con hipoacusia tienen diversas discapacidades asociadas [48], como retraso mental o
secuelas de la prematuridad, que pueden contribuir al retraso en la adquisicién del lenguaje. El
grado de implicacién de los padres, la gravedad de la hipoacusia o el tipo de intervencion
educativa también pueden contribuir a los resultados en cuanto a adquisicion del lenguaje y
son variables que con frecuencia no han sido tenidas en cuenta en los estudios.

La historia natural de la hipoacusia congénita en nifos sin factores de riesgo, que son el
objetivo primario del cribado universal, no ha sido estudiada en detalle. Estos nifios pueden
tener menos discapacidades asociadas que los sordos en general. No se conoce la frecuencia,
gravedad o la duracion del retraso del lenguaje a lo largo de la infancia y en la vida adulta de
este grupo.

Como se ha indicado en la introduccion, en ausencia de cribado auditivo neonatal el
diagndstico de la hipoacusia se retrasa con frecuencia hasta después del afio o los dos afios
de vida y el cribado selectivo a los individuos con factores de riesgo solo detecta a la mitad de
los casos aproximadamente.

Para conocer los posibles beneficios y los riesgos del cribado se han elaborado cinco
preguntas estructuradas siguiendo el marco analitico del US Preventive Services Task Force
(USPSTF), representado en la figura 1. El cribado auditivo neonatal universal sera beneficioso
si da lugar a un mejor desarrollo del lenguaje en la infancia y, a largo plazo, una mejoria en la
funcion cognitiva, psicosocial y laboral del individuo a lo largo de su vida (flecha 1). Para saber
si el cribado produce efectos directos a medio y largo plazo es necesaria la existencia de
ensayos clinicos que comparen el cribado universal frente al cribado por factores de riesgo o la
ausencia de cribado.

Si no hay pruebas directas sobre los beneficios del cribado, sera necesario conocer si los
programas de cribado son capaces de detectar de forma fiable los casos de hipoacusia
congénita y adelantar la edad de diagndstico (flecha 2), asi como determinar los beneficios del
adelanto de la intervencion terapéutica (flecha 3). Para establecer el balance entre los
beneficios y los riesgos, es preciso determinar los riesgos del cribado (flecha 4) y los efectos
secundarios del tratamiento (flecha 5).



Figura 1. Marco analitico para la elaboracién de preguntas. Adaptado del USPSTF, con
autorizacion [49].
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Por ultimo, se analizan en las preguntas estructuradas dos cuestiones que no estan incluidas
en el marco analitico del USPSTF, pero son de interés para elaborar recomendaciones sobre el
cribado auditivo neonatal universal. Una analiza la efectividad y el coste-efectividad de los
programas de cribado universal y otra trata de determinar cual es la estrategia de cribado mas
efectiva.

Preguntas estructuradas

1. El cribado auditivo neonatal universal ¢ se asocia a una mejoria en el lenguaje y la
comunicacion en preescolares o a mejores resultados de salud?

No hay ensayos aleatorizados que hayan comparado la efectividad del cribado universal con el
cribado en grupos de riesgo o el cribado oportunista.

Un estudio retrospectivo de cohortes de base comunitaria, de buena calidad, evalu6 el efecto
del cribado universal en los resultados del habla y el lenguaje en nifios con hipoacusia
permanente (Kennedy, 2006) [28]. Fueron incluidos 120 nifios (el 71 % de los 168 identificados)
con hipoacusia 240 dB, procedentes de una cohorte de 157 000 nifios nacidos entre 1992 y
1997 en distintas areas del sur de Inglaterra. De los 120 nifios analizados, 61 habian nacido en
periodos o en areas donde se hacia cribado universal y 59 en periodos o en areas sin cribado.
La evaluacién del habla y el lenguaje se hizo a los 8 anos (edad media de 7,9 afios, rango de
5,4 a 11,7). Los nacidos en periodos de cribado universal tuvieron mejores resultados en el
lenguaje receptivo (diferencia media en las puntuaciones z de 0,56; IC 95 %, 0,03-1,08; valor
de p = 0,03), pero no en el lenguaje expresivo ni en la escala del habla.

Sin embargo, el seguimiento longitudinal de esta cohorte hasta la adolescencia no encontré
asociacion entre el nacimiento en periodos de cribado universal y mejoras en el lenguaje
(Pimperton, 2017) [50]. De los 120 individuos incluidos en el estudio previo sobre los beneficios
en el lenguaje [28], 76 aceptaron ser evaluados de nuevo en la adolescencia (edad media de
17 afios, rango de 13 a 19) y 60 completaron la valoracién del lenguaje, que son los incluidos
en el estudio (50 % de los elegibles) [50]. Los que no completaron la evaluaciéon usaban el
idioma de signos como forma preferida de comunicaciéon o tenian discapacidades graves
asociadas que impedian la evaluacion del lenguaje. Los resultados fueron comparados con un
grupo de 63 adolescentes con audicion normal. Los que habian nacido en periodos de cribado
no tuvieron mejores resultados en las puntuaciones z de lenguaje expresivo (diferencia media
ajustada de 0,40; IC 95 %, -0,26 a 1,05; valor de p = 0,32), de lenguaje receptivo (diferencia
media ajustada de 0,68; IC 95 %, -0,56 a 1,93; valor de p = 0,28) ni en la longitud media de las
frases (diferencia media ajustada de 0,45; IC 95 %, -0,08 a 0,98; valor de p = 0,43). El tamafio
del efecto para las tres variables fue pequefio en la direccion de favorecer el cribado (d de



Cohen para el lenguaje receptivo = 0,28, para el lenguaje expresivo = 0,32 y para la longitud
media de las frases = 0,43).

Los resultados en lectura y habilidades de comunicacién del mismo grupo de 120 nifios han
sido publicados en dos estudios [51,52], a una edad media de 8 y 17 afios respectivamente. En
el primero se evalud la lectura por medida directa y la comunicacién por encuesta a los padres
en los 120 nifos con hipoacusia y a un grupo de 63 con audicion normal [51]. Los que nacieron
en periodos de cribado tuvieron a los 8 afios mejores resultados en las puntuaciones z de
comprension lectora (diferencia media ajustada de 0,39; IC 95 %, 0,02 a 0,76; valor de p =
0,042) y de la escala de comunicacién (diferencia media ajustada de 0,51; IC 95 %, 0,06 a
0,95; valor de p = 0,026) [51]. Estos resultados representan ganancias funcionales importantes.
Pero en la adolescencia esta diferencia desaparece nuevamente. En el segundo estudio, un
total de 76 de los 120 individuos con hipoacusia y 38 con audicion normal fueron evaluados por
los investigadores mediante una prueba estandarizada de lectura que evalla la comprensién y
la precision lectoras, asi como la capacidad para hacer un resumen de la lectura [52]. Los
nacidos en periodos de cribado tuvieron a los 17 afios unos resultados similares a los nacidos
en periodos de no cribado tanto en las puntuaciones z de comprensién lectora (diferencia
media ajustada de 0,15; IC 95 %, —0,75 a 1,06; valor de p = 0,73) como en la precisién lectora
(diferencia media ajustada de 0,09; IC 95 %, —0,76 a 0,93; valor de p = 0,84) y el resumen de la
lectura (diferencia media ajustada de 0,22; IC 95 %, —0,58 a 1,03; valor de p = 0,58).

La revisién realizada en 2008 para el USPSTF [13] enumera algunas limitaciones del estudio
de Kennedy, que son aplicables también a los publicados posteriormente por el mismo grupo:
una posible infraestimacion del tamafio del beneficio, puesto que los sistemas de cribado y
seguimiento han mejorado desde el inicio del estudio y tras la modernizacion de los servicios
audioldgicos; no esta claro si en los niflos no sometidos a cribado la hipoacusia estaba
presente en el momento del nacimiento, y un analisis de sensibilidad indicé que el beneficio
para el grupo de cribado hubiera sido mayor si todos los casos de hipoacusia hubieran sido
congénitos; el habla no se evalué con medidas directas sino mediante informes de padres o
profesionales, lo que puede disminuir la sensibilidad como medida de resultado. Por otra parte,
el seguimiento de la cohorte entre la edad escolar (edad media de 8 anos) [28,51] y la
adolescencia (17 afos de edad media) [50,52] tuvo una tasa elevada de abandonos en los 9
afos de intervalo. Este hecho, afiadido a una alta variabilidad intragrupo, limita la potencia de
los resultados.

Un estudio de calidad moderada, de caracter poblacional, basado en un experimento natural
durante el periodo en que se pas6 de realizar el test de distraccion (respuesta a los sonidos) a
los 9 meses a incluir el cribado universal en los Paises Bajos (Korver, 2010) [29], comparo el
efecto del cribado neonatal universal frente al test de distraccion en el desarrollo, la
comunicacion oral y la calidad de vida. De todos los nifios nacidos entre 2003 y 2005, 335 560
nacieron en una region con cribado universal neonatal y 234 826 lo hicieron en una regién en la
que se aplicaba el test de distraccion. Los investigadores identificaron a todos los nifios de 3 a
5 afios con hipoacusia permanente 240 dB (n = 434), de los que resultaron excluidos 133. Los
301 elegibles fueron invitados a participar en el estudio y aceptaron 150 (el 49,8 %), de los que
80 habian nacido en regiones de cribado neonatal y 70 en regiones con test de distraccion. El
estudio del desarrollo general y del desarrollo del lenguaje se hizo mediante cuestionarios
rellenados por los padres.

El analisis de la varianza multifactorial mostré que las puntuaciones globales en el desarrollo
fueron significativamente mejores a los 3-5 afios en los nacidos en zonas de cribado neonatal
(Wilks A = 0,79; F12 = 2,705; p = 0,003), con diferencias estadisticamente significativas en el
desarrollo social (diferencia media entre los grupos de 8,8 puntos; IC 95 %, 0,8 a 16,7) y motor
grueso (diferencia media de 9,1; IC 95 %, 1,1 a 17,1), pero con diferencias no significativas en
las otras subescalas (desarrollo motor fino, lenguaje receptivo y lenguaje expresivo). El nimero
total de palabras de signos fue estadisticamente menor en el grupo de cribado neonatal
(diferencia media entre los grupos de -11,2; IC 95 %, -20,6 a -1,9). El numero de palabras
habladas fue mayor en el grupo de cribado neonatal, pero la diferencia no fue estadisticamente
significativa (diferencia media de 8,7; IC 95 %, -3,9 a 21,2). La complejidad y la longitud de las
frases fue similar en ambos grupos. La calidad de vida fue mejor de manera estadisticamente
significativa en el grupo de cribado neonatal (diferencia media de 5,3; IC 95 %, 1,7 a 8,9).

Entre las limitaciones del estudio, cabe destacar un posible sesgo de seleccion dada la
posibilidad de que los padres de los nifios con menor nivel de desarrollo fueran mas reacios a
participar; la evaluaciéon de los resultados no se midié directamente sino que fue realizada
mediante cuestionarios rellenados por los padres, lo que puede ser causa de un sesgo de



informacion; una verificacion del tipo de cribado mostré que 32 nifos (el 21,3 % de la muestra
de 150) habian sido clasificados de forma errénea: en 12 casos no se habia hecho el cribado, 9
habian recibido una evaluaciéon diagnéstica directamente y 10 habian sido incluidos para el
analisis en una categoria equivocada (9 con cribado neonatal fueron adjudicados al grupo de
cribado con test de distraccion y 1 con test de distraccion se incluyé en el grupo de cribado
neonatal).

Un trabajo de calidad moderada, basado también en un experimento natural de toda la
poblacién, compard los nifios con hipoacusia >25 dB nacidos entre 2003 y 2005 en dos
estados australianos con demografia y servicios similares, de los que uno (Nueva Gales del
Sur) ofrecia cribado auditivo universal, y el otro (Victoria) lo aplicaba solo en nifios con factores
de riesgo (Wake, 2016) [53]. En el periodo de estudio nacieron 172 523 nifios en Nueva Gales
de Sur y 123 855 en Victoria. De 313 nifios elegibles e invitados a participar, aceptaron 134 (el
42,8 %), 69 de Nueva Gales del Sur y 65 de Victoria, que fueron evaluados a una edad de 5-6
afios. También se compararon ambos grupos con la cohorte poblacional de nifios con
hipoacusia (n = 89) nacidos en Victoria una década antes, entre 1991 y 1993, cuando la
deteccion era oportunista (es decir, sin programas de cribado universal ni por factores de
riesgo), evaluados a una edad de 7-8 afios.

Para los nifios sin discapacidad intelectual asociada, pasar del cribado por factores de riesgo al
cribado universal supuso una mejoria significativa en el lenguaje expresivo (diferencia media
ajustada de 8,2 puntos; IC 95 %, 0,5-15,9; valor de p = 0,04) y en el vocabulario receptivo
(diferencia media ajustada de 8,1 puntos; IC 95 %, 0,8-15,4; valor de p = 0,03). La mejora del
lenguaje receptivo no fue estadisticamente significativa (diferencia media ajustada de 5,2
puntos; IC 95 %, -1,9 a 12,3; valor de p = 0,15). Al pasar del cribado oportunista al cribado
universal, las diferencias fueron mas significativas: 7 puntos (IC 95 %, 0,3-13,8; valor de p =
0,05) para el lenguaje receptivo, 14,4 puntos (IC 95 %, 7,3-21,5; valor de p <0,01) para el
lenguaje expresivo y 12,1 puntos (IC 95 %, 5,9-18,4; valor de p <0,01) para el vocabulario
receptivo. No obstante, la comparacion entre los grupos de cribado universal y cribado
oportunista es mas dificil de valorar porque habian nacido con una década de diferencia. Las
puntuaciones en problemas de comportamiento y en calidad de vida relacionada con la salud
fueron similares en todos los grupos.

El disefio del estudio es de buena calidad, aunque la potencia de los resultados esta limitada
por el elevado nimero de pacientes que fueron excluidos por rechazo a participar en el estudio
o por no estar localizables (57 % de los elegibles). En la medida de lo posible, los
investigadores eran ciegos a la gravedad de la hipoacusia y a si realmente se habia producido
el cribado, pero el disefio basado en la participacién por estados impidié el cegamiento al
programa de cribado. Otra limitacion es la inclusion de nifios con hipoacusia leve.

El estudio LOCHI se describe en detalle mas adelante (pregunta 3); recientemente se han
publicado los datos de seguimiento a los 5 afios de 350 nifios con hipoacusia permanente, de
los que 258 habian recibido cribado auditivo neonatal [54]. No hubo diferencias en la
puntuacion global del lenguaje entre los que recibieron el cribado frente a los que no lo
recibieron, ni en el subgrupo tratado con amplificacién auditiva (0,3 puntos; IC 95 %, -4,2 a 4,9;
p = 0,88) ni en los que habian recibido implante coclear (6,4 puntos; IC 95 % -2,8 a 16,2; p =
0,19), lo que a juicio de los autores parece atribuible a que no todos los detectados mediante
cribado iniciaron el tratamiento precozmente y no todos los que no habian recibido el cribado
iniciaron el tratamiento de forma tardia.

El estudio de Colorado (Yoshinaga-Iltano, 2000) [18] compard dos grupos de 25 nifios de 9 a 61
meses nacidos en hospitales con cribado universal o en hospitales sin cribado. Los del grupo
de cribado tuvieron mejores resultados en cocientes de lenguaje, tanto para el lenguaje global
(p <0,001) como para el lenguaje receptivo (p <0,001) y el lenguaje expresivo (p <0,001). Es un
trabajo de calidad baja, con una muestra de conveniencia, seleccion no aleatoria, evaluacion
no ciega y que no tiene en cuenta posibles variables de confusion.

Un estudio observacional de calidad baja (Fitzpatrick, 2007) [55] incluyé 65 nifios menores de 5
afios con hipoacusia >20 dB, de los que 26 habian sido identificados mediante cribado (12 a
través de cribado universal y 14 mediante cribado selectivo por factores de riesgo) y 29 sin
cribado. Un analisis de la varianza de diversas medidas del habla y el lenguaje no encontré
diferencias significativas entre los grupos identificados mediante cribado y los identificados por
otras vias.

No se ha estudiado adecuadamente el impacto del cribado universal en otros datos relevantes
como la calidad de vida, el rendimiento académico, el empleo o la situacion social.



2. ¢ Cual es la validez y seguridad de las pruebas de cribado auditivo neonatal? ;Se
consigue con el cribado una identificacion y tratamiento tempranos de los nifios con
hipoacusia congénita?

Las pruebas de cribado mas utilizadas son las emisiones otoacusticas (EOA) y los potenciales
auditivos evocados automatizados (PAEA) [56-58]. La sensibilidad de estas pruebas es dificil
de determinar, porque para conocerla es necesario hacer un seguimiento prolongado de todos
los individuos sometidos al cribado que permita definir la tasa de falsos negativos y por la
dificultad para comparar las pruebas de cribado con una prueba diagndstica de referencia.
Como es de esperar en enfermedades de baja prevalencia, el valor predictivo positivo es bajo,
con un numero elevado de falsos positivos. Si asumimos una tasa de derivacion del 2 % y una
prevalencia del 1-2 %o, de cada 20 positivos solo uno o dos tendran hipoacusia y entre 18 y 19
seran falsos positivos.

No hay estudios de cribado universal en recién nacidos con un tamafio de muestra suficiente y
un seguimiento de duracion suficiente que permitan establecer definitivamente la sensibilidad y
la especificidad de cualquiera de esas técnicas. Una revision sistematica para evaluar los
beneficios y los riesgos de los programas de cribado auditivo neonatal universal incluyé 8
estudios transversales que investigaron las EOA comparadas con los PAEA, que en realidad no
son una prueba diagndstica (Wolf, 2010) [14]. En conjunto, la sensibilidad varié entre el 50 % y
100 % vy la especificidad entre el 49 % y 97 %. La calidad de los estudios fue baja en general y
la heterogeneidad de los resultados impidié hacer un metanalisis. Basados en la revision de la
evidencia, los autores concluyen que no es posible evaluar de manera fiable la precisién
diagndstica de las EOA y los PAEA como pruebas de cribado, ya que no se han evaluado en un
grupo suficientemente grande de nifios sin factores de riesgo.

Los programas de cribado utilizan muchas veces una estrategia en dos etapas (la segunda se
aplica solo a los que no pasan la primera) para disminuir la tasa de derivaciones [5,59-61]. La
revision realizada para el USPSTF en 2008 [13] no actualizé el analisis sobre el rendimiento
diagndstico de las pruebas de cribado porque los autores consideraron que ya habia sido
adecuadamente valorado con la evidencia existente en la revision previa, publicada en 2001
[20]. Los tres estudios analizados en la revision de 2001 se detallan a continuacion.

El primero es un ensayo prospectivo cuasi-aleatorizado, durante tres afios se alternaron cada
4-6 meses periodos en los que se hacia cribado universal con periodos sin cribado en cuatro
maternidades de Wessex, en el Reino Unido [62]. 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 exposiciéon al cribado auditivo universal. En los periodos de cribado se
realizaron EOA a 21 279 nifios (el 83 % de los elegibles), seguidas de PAEA en los que no
pasaron la prueba. En los periodos sin cribado nacieron 28 172 nifios. La sensibilidad del
cribado fue del 92 % (IC 95%: 74 % - 98 %) y la especificidad del 98 % (IC 95%: 98 % - 99 %),
con unos cocientes de probabilidades positivo y negativo de 61 y 0,08 respectivamente [63]. En
el analisis por intencion de cribar (si se incluyen los nifios que no participaron en el cribado, que
son el 17 %), la sensibilidad seria del 71 % (IC 95%: 52 % - 86 %) [14]. El valor predictivo
positivo para la segunda etapa del cribado fue del 6,7 % [62].

El segundo es un estudio realizado en el estado norteamericano de Rhode Island en el que se
hizo un analisis retrospectivo de los datos de 53 121 recién nacidos que habian recibido
cribado mediante EOA en dos etapas (Vohr, 1998) [27]. El valor predictivo negativo fue del
99,9 % para las dos etapas. La tasa de derivacion para estudio audioloégico de los nifios sin
factores de riesgo fue del 1 %; los nifios en los que se identifico algun factor de riesgo fueron
remitidos directamente para estudio audioldgico. La sensibilidad del cribado fue del 95 % para
ambas etapas, con una especificidad del 90 % para la primera etapa y del 87 % para la
segunda. El valor predictivo positivo paso del 2 % en la primera etapa al 16 % en la segunda.

El tercero es un estudio financiado por los Institutos Nacionales de la Salud de los Estados
Unidos, que comparo el rendimiento de las EOA transitorias (EOAT), las EOA por productos de
distorsion (EOAPD) y los PAEA para la identificacion de la hipoacusia neonatal (Norton, 2000)
[58]. Fueron incluidos un total de 4911 nifios, de los que 4478 habian estado ingresados en una
unidad de cuidados intensivos neonatales, 353 eran nifilos sanos con factores de riesgo de
hipoacusia y 80 eran nifios sanos sin factores de riesgo. En el periodo neonatal fueron
evaluados con EOAT, EOADP y PAEA aplicadas en orden aleatorio. Para determinar el
rendimiento de estas pruebas, a los 8-12 meses de edad corregida se hizo una audiometria de
refuerzo visual a los participantes, aunque por pérdidas en el seguimiento solo se pudo obtener
en 2995 nifios, y se determinaron las curvas ROC. Las areas bajo la curva ROC para las tres



pruebas realizadas en el periodo neonatal oscilaron entre 0,70 y 0,94 y fueron similares entre
ellas para la mayoria de las medidas, lo que indica que todas las pruebas identifican
adecuadamente la hipoacusia. La revision para el USPSTF de 2001 sefiala que en este estudio
las EOA fueron muy sensibles para la hipoacusia profunda (S = 98 %) y menos para las
hipoacusias de moderadas a graves (S = 80 %); a esa sensibilidad, la especificidad de la EOA
fue del 80 %. Para los PAEA, la sensibilidad fue del 84 % y la especificidad del 90 % [20].

En un estudio del programa de cribado universal en los Paises Bajos (Korver, 2013) [64], con
338 525 recién nacidos sometidos al cribado entre 2003 y 2005, la sensibilidad fue del 83 %
(79 % para los nifios normales que reciben el cribado en tres etapas, dos EOA seguidos de
PAEA, y 96 % para los ingresados en unidad de cuidados intensivos neonatales [UCIN], que
son cribados con PAEA en dos etapas). La especificidad fue del 99 % para ambos grupos.

Hay buena evidencia de que el cribado neonatal universal da lugar a un adelanto en la edad del
diagnéstico y el inicio del tratamiento. En el ensayo de Wessex, el numero de casos de
hipoacusia derivados fue 19 veces mayor entre los niflos que recibieron cribado neonatal frente
a los que no lo recibieron [62]. En un estudio de seguimiento hasta la edad de 7-9 afos, la
proporciéon de nifios identificados antes de los 6 meses fue mayor en periodos de cribado
neonatal que en periodos sin cribado neonatal (74 % frente a 31 %) [63].

El estudio de los Paises Bajos mostré que, comparado con el test de distraccion a los 9 meses,
el cribado neonatal universal adelanta la edad de la amplificacion auditiva en 13 meses (edad
media de 15,7 meses [desviacion estandar 14,0] frente a 29,2 meses [desviacidon estandar
14,4], p <0,001) [29]. En un estudio de base poblacional realizado en Australia, que comparé
tres poblaciones sometidas a cribado universal, cribado por factores de riesgo o cribado
oportunista, el cribado neonatal universal supuso un adelanto en el diagndstico de 8 meses (IC
95 % 3,7-12,3; valor de p = 0,002) frente al cribado por factores de riesgo y de 14,4 meses (IC
95 % 9,6-19,3; valor de p = <0,001) frente al cribado oportunista [53].

Estos datos han sido replicados en un numero amplio de programas de cribado implementados
por todo el mundo [23,30,38,65-69], asi como por otros estudios descriptivos [70-73]. Sin
embargo, en la practica habitual estos resultados pueden ser sustancialmente peores si se
implementan programas de cribado de mala calidad.

3. El diagnostico y tratamiento precoz de la hipoacusia congénita ¢ permiten un mejor
desarrollo del lenguaje y la comunicacion?

En nifilos con hipoacusia, los resultados en el desarrollo del lenguaje y el habla pueden verse
influidos por multiples factores como la edad de diagndstico e inicio de la intervencion, el grado
de participacion de la familia, el nivel educativo de los padres, el grado de hipoacusia o la
presencia de alguna discapacidad asociada. Los estudios que analizan el efecto de la
intervencién precoz en la hipoacusia congénita para mejorar los resultados en el desarrollo del
lenguaje, la lectura o la comunicacién son con frecuencia los mismos que han valorado los
efectos del cribado y que se han descrito anteriormente, por lo que no se detallan de nuevo.

El estudio de Kennedy [28] proporciond evidencia de buena calidad de que los nifios con
confirmacion diagndstica antes de los 9 meses tuvieron a los 8 afos resultados
moderadamente mejores en el lenguaje receptivo y expresivo pero no en la escala del habla.
De los 120 nifios estudiados, 57 habian tenido confirmacion diagnéstica de la hipoacusia antes
de los 9 meses de vida. Con respecto a los de confirmacion tardia, el grupo de diagnédstico
precoz obtuvo puntuaciones z significativamente mejores para el lenguaje receptivo (diferencia
media ajustada de 0,76; IC 95 %, 0,26-1,27; valor de p = 0,004), en el limite de la significacion
para el lenguaje expresivo (diferencia media ajustada de 0,50; IC 95 %, <0,01-1,01; valor de p
=0,05), y sin diferencias significativas para el habla.

Sin embargo, estas diferencias desaparecen en el seguimiento a largo plazo. En la
adolescencia (edad media de 17 anos), el analisis de 60 de los 120 nifios estudiados en la
etapa escolar no encontré diferencias estadisticamente significativas en el lenguaje receptivo
(diferencia media ajustada de 0,95; IC 95 %, -0,22 a 2,11; valor de p = 0,11), en el lenguaje
expresivo (diferencia media ajustada de 0,43; IC 95 %, -0,20 a 1,05; valor de p = 0,18) nien la
longitud media de las frases (diferencia media ajustada de 0,22; IC 95 %, -0,30 a 0,74; valor de
p = 0,22) entre los grupos de diagndstico anterior o posterior a los 9 meses (Pimperton, 2017)
[50]. El tamafo del efecto fue pequefio en la direccion de favorecer el diagndstico temprano
para las tres variables (d de Cohen para el lenguaje receptivo = 0,42, para el lenguaje
expresivo = 0,35 y para la longitud media de las frases = 0,22).

10



En cuanto a la lectura, los que recibieron el diagndstico antes de los 9 meses tuvieron a los 8
afios mejores resultados en las puntuaciones z para la comprension lectora (diferencia media
ajustada de 0,51; IC 95 %, 0,15 a 0,87; valor de p = 0,006) y para la escala de comunicacioén
(diferencia media ajustada de 0,56; IC 95 %, 0,12 a 1,00; valor de p = 0,013) [51]. A los 17
afos, el grupo de diagndstico temprano tuvo resultados significativamente mejores en las
puntuaciones z para la comprension lectora (diferencia media ajustada de 1,17; IC 95 %, 0,36 a
1,97; valor de p = 0,005) y para el resumen de la lectura (diferencia media ajustada de 0,96; IC
95 %, 0,24 a 1,68; valor de p = 0,01) [52]. El beneficio en comprension lectora se amplia en la
adolescencia; la puntuacién z permanecié con pocos cambios entre los 8 y los 17 afios en el
grupo de confirmaciéon precoz, pero empeord en la adolescencia en el grupo de diagnédstico
tardio, lo que hizo que la diferencia en comprension lectora pasara de moderada a grande.
Aunque la tasa de abandonos limita el poder del estudio, las diferencias son estadisticamente
significativas y tienen importancia clinica.

También se han evaluado las habilidades narrativas en un subgrupo de 89 nifios de la misma
cohorte que no usaban el lenguaje de signos como primer idioma (edad media de 7 afios y 7
meses, rango de 6 a 10 afios) y se han comparado con un grupo de 63 nifios con audicion
normal [74]. El estudio se hizo pidiendo a los nifios que repitieran el relato de un cuento breve
con apoyo de dibujos y grabando los relatos, que fueron analizados midiendo diversas
variables de forma estandarizada. El grupo de diagndstico precoz (<9 meses) tuvo mayor
numero de frases (diferencia media de 27; IC 95 %, 0,49 a 5,24; valor de p = 0,019), mejor
estructura narrativa (odds ratio de 3,03; IC 95 %, 1,09 a 8,4; valor de p = 0,034) y mejor
contenido narrativo (odds ratio de 4,43; IC 95 %, 1,52 a 12,89; valor de p =0,006) que el de
diagndstico posterior a los 9 meses, aunque las diferencias en el uso de frases con varias
clausulas y en el uso de simplificaciones fonoldgicas no fueron significativas.

En contraste, otro estudio de calidad moderada realizado en Australia, basado en un analisis
retrospectivo de cohortes de base poblacional, mostré que los resultados en lenguaje y lectura
a los 7-8 anos estaban relacionados con la gravedad de la hipoacusia pero no con la edad de
diagndstico (Wake, 2005) [75]. Los nifios incluidos habian nacido en el estado australiano de
Victoria entre 1991 y 1993, en una época en la que no se habia instaurado el cribado universal
y la deteccién se hacia por factores de riesgo, ademas de aplicar a toda la poblacién el test de
distraccion a los 8-10 meses. El estudio examind la relacion entre la edad al diagnéstico y los
resultados en lenguaje receptivo, lenguaje expresivo, vocabulario receptivo, habla y
comprension lectora, medidos de forma estandarizada. La edad al diagnoéstico no contribuyo
significativamente a la varianza en las medidas del lenguaje, habla o lectura excepto en el
vocabulario receptivo, que se acerco al nivel de significacion estadistica (cambio en Rz = 0,07,
p = 0,05), y la gravedad de la afectacion contribuyd significativamente a la varianza en todas
las medidas excepto en la comprension lectora. Dos limitaciones importantes de este estudio
son el bajo numero de nifos identificados antes de los 6 meses (11 de 80, el 13 %) vy la
inclusion de nifios con hipoacusia leve (17 de 80, el 21 %). Por otra parte, el estudio incluyé a
89 de 132 nifios elegibles (67 %), pero después de haber sido completado los investigadores
comprobaron que un grupo de 45 nifios potencialmente elegibles no habian sido identificados
por problemas administrativos.

El Longitudinal Outcomes of Children with Hearing Impairment (LOCHI) es un estudio
prospectivo de cohortes de base poblacional [76], de buena calidad. Fueron invitados a
participar todos nifios con hipoacusia nacidos en tres estados australianos (Nueva Gales del
Sur, Victoria y Queensland) durante el periodo de 5 afios (2002 a 2007) en el que se llevo a
cabo el despliegue del programa de cribado auditivo neonatal universal. En Nueva Gales del
Sur el programa se puso en marcha simultaneamente en todas las regiones del estado, pero en
Queensland y Victoria el proceso se hizo por etapas y se fueron incorporando progresivamente
distintas regiones de ambos estados en periodos de 2 y 6 afios respectivamente. De los 1020
nifos invitados a participar, dieron el consentimiento 536 familias (53 %). Durante el periodo de
seguimiento se perdieron 79 nifios y otros 6 fallecieron, por lo que finalmente fueron incluidos
un total de 451 nifios, de los cuales 301 habian sido detectados por cribado neonatal universal
y 239 habian recibido amplificacion auditiva antes de los 6 meses. Habia 86 nifios (19 % del
total) con hipoacusia leve, 149 (33 %) con hipoacusia moderada de 41 a 60 dB, 71 (18 %) con
hipoacusia grave de 61 a 80 dB y 145 (32 %) con hipoacusia profunda =81 dB. A la edad de
tres afios, 134 nifios tenian implantes cocleares y 46 de ellos lo habian recibido antes de los 12
meses. En la cohorte habia 107 nifios con alguna discapacidad asociada a la hipoacusia y 44
con diagndstico de neuropatia auditiva. Segun la informacion recogida de los padres, 302 nifios
usaban en casa una forma de comunicacion oral, tres usaban lenguaje de signos y el resto una
combinacion de lenguaje oral y de signos. Las puntuaciones de nueve medidas de resultados
fueron agrupadas en una puntuacién global del lenguaje. Se hizo un analisis de regresion
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multiple con la puntuaciéon global del lenguaje como variable dependiente y un rango de
caracteristicas demograficas y de intervenciéon como variables predictivas.

En el analisis a los tres afios de edad, las medidas del lenguaje receptivo, leguaje expresivo y
habla estaban alrededor de una desviacion estandar por debajo de la media normativa (Ching,
2013) [77]. Entre las distintas variables analizadas en el analisis de regresion mdltiple, la edad
a la que se habia activado el implante coclear influyé significativamente en la puntuacion global
del lenguaje (p = 0,04), pero la edad de inicio de la amplificacién auditiva con audioprétesis no
tuvo un valor significativo (p = 0,59). En los nifios con implante coclear, retrasar la implantacion
de los 12 a los 24 meses de vida se asocié a una disminucién en la puntuacién global del
lenguaje de 0,5 desviaciones estandar respecto a la puntuacion que obtiene la poblacién con
audicion normal [78]. Otros factores que influyeron en los resultados con un nivel de
significacion del 5 % fueron el sexo, la presencia de discapacidad asociada, el nivel de
educacion de la madre y la gravedad de la hipoacusia.

En el seguimiento hasta los 5 afios, tanto la edad de inicio de la amplificacién auditiva como la
edad de activacion del implante coclear tuvieron una influencia significativa en el desarrollo del
lenguaje, que fue mayor cuanto mas intensa era la pérdida auditiva (Ching, 2017) [54]. Las
puntuaciones de 20 medidas fueron agregadas para obtener una puntuacion global del
lenguaje, que fue escalada para que la poblacién normal tuviera una media de 100 y una
desviacion estandar de 15. Los nifios que recibieron la audioprotesis a los 24 meses tuvieron
menor puntuacion que los que la recibieron a los 3 meses, y la diferencia fue mayor para las
hipoacusias de 70 dB (-11,8 puntos; IC 95 %, -18,7 a -4,8) que para las de 50 dB (-6,8; IC
95 %, -10,8 a -2,8). Los nifios tratados con implante coclear a los 24 meses tuvieron peor
puntuacion que los implantados a los 6 meses (-21,4; IC 95 %, -33,8 a -9).

En un estudio transversal, con una muestra de 101 nifios que forman parte del estudio LOCHI,
se analizaron los factores predictivos de la conciencia fonoldgica y la habilidad lectora a los 5
afios [79]. Ni la amplificaciéon temprana ni la edad de activacion del implante tuvieron influencia
significativa en la conciencia fonoldgica o en los resultados en lectura en esa cohorte, aunque
el conocimiento de las letras se asocioé significativamente a una menor edad de activacion del
implante.

En el subgrupo de niflos con alguna discapacidad asociada, no hubo asociacion significativa
entre la edad de la edad de uso de los audifonos o del implante coclear y el rendimiento en el
lenguaje o el habla a los tres afios de edad [48], pero a los cinco tanto la edad de la
amplificacion como la edad de activacion del implante coclear fueron predictivos para los
resultados en el lenguaje receptivo y expresivo [80].

La revision sistematica de Nelson para el USPSTF [13] encontré 9 estudios observacionales, 7
de ellos del estudio de Colorado (Yoshinaga-Itano), que describen mejores resultados en nifios
diagnosticados o tratados precozmente, pero todos tienen importantes limitaciones
metodoldgicas (muestras de conveniencia, asignacion no ciega, falta de informacién sobre
abandonos y seguimiento, entre otros). Otro estudio observacional, también de calidad baja por
tener limitaciones similares a los anteriores (Fitzpatrick, 2007) [55], no encontré diferencias
significativas en las medidas del habla y del lenguaje entre los grupos con diagnédstico antes o
después de los 12 meses.

Efectividad de los implantes cocleares

En nifios menores de dos afos el implante coclear esta indicado en caso de hipoacusia
neurosensorial profunda (>90 dB, que son el 20-30 % de las hipoacusias superiores a 40 dB
[42]), y siempre que la céclea y el nervio auditivo sean anatomicamente normales. La
introduccién del cribado universal en un amplio nimero de paises ha permitido la identificacion
temprana de muchos niflos con hipoacusia permanente, lo que ha dado lugar a una
disminucién en la edad de instalacion de los implantes cocleares [81].

En nifios con hipoacusia bilateral, hay cierta evidencia de que la disminucion en la edad del
implante produce beneficios en el desarrollo del lenguaje y del habla [82—-85]. La revision
sistematica [84] mas reciente concluye que, aunque no hay evidencia de nivel 1 y la mayoria de
los trabajos publicados son estudios de cohortes con un riesgo de sesgo de moderado a alto,
los estudios analizados mostraron una evidencia consistente de que los implantes cocleares
deberian aplicarse en edades tempranas; sin embargo, la evidencia sobre los beneficios del
implante antes de los 12 meses en todas las medidas del lenguaje y el habla es contradictoria.
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Un estudio multicéntrico con 403 nifios que recibieron el implante coclear antes de los 6 afos,
de los que 151 habian sido implantados antes de los 12 meses, mostré que el implante en el
primer afio de vida se asocia a beneficios significativos en las puntuaciones del lenguaje
receptivo y expresivo, en el vocabulario receptivo y en la produccion del habla [86]. El estudio
no tuvo en cuenta variables que pueden afectar a los resultados, como la edad a la que se
inicio la amplificacion auditiva, el nivel de educacién materna, las diferencias socioeconémicas,
las oportunidades linguisticas en la familia o las condiciones médicas complejas de los
pacientes incluidos.

4. ¢ Cudles son los efectos adversos del cribado de la hipoacusia congénita?

Las pruebas que se aplican para realizar el cribado, como las EOA o los PAEA, son
procedimientos poco invasivos y no se han descrito problemas de seguridad relacionados con
su aplicacion para el cribado auditivo universal [16].

El cribado auditivo neonatal universal es generalmente bien aceptado y tolerado por los padres,
con una tasa de rechazo a realizarlo inferior al 1 por 1000 [87,88]. La revisién de Nelson para el
USPSTF [13] encontré dos estudios de cohortes de calidad moderada [89,90], uno de casos y
controles de baja calidad [91] y 5 estudios de encuestas con tasa de respuesta mayor del 40 %
que proporcionan informacion sobre los efectos adversos del cribado auditivo neonatal. Los
padres muestran ansiedad cuando su hijo no pasa el cribado, pero se resuelve al confirmar el
resultado normal y no se encuentran diferencias en el primer afio de vida en las escalas de
ansiedad o actitud hacia el nifio entre los padres de nifios que pasan el cribado y que no lo
pasan. Los falsos negativos pueden crear una falsa sensacion de seguridad y dar lugar a un
retraso en el diagndstico.

Otra revision sistematica no encontré estudios fiables que permitan evaluar los efectos
secundarios del cribado, aunque los autores sefialan que el cribado tiene el riesgo potencial de
efectos secundarios, principalmente en los falsos positivos [14].

5. ¢Cuales son los efectos adversos del tratamiento de la hipoacusia congénita?

No hay estudios que hayan evaluado los efectos secundarios de la intervencion temprana con
audifonos u otras ayudas auditivas, ni de los efectos derivados del uso del lenguaje de signos,
la terapia del lenguaje o la educacion y apoyo a las familias [13].

Los implantes cocleares se asocian a un riesgo bajo de complicaciones quirurgicas y meningitis
bacteriana [92—-95]. El implante antes de los 12 meses tiene la misma tasa de complicaciones
medicoquirurgicas que los realizados a los 12-18 meses [93].

En un estudio sobre los efectos psicoldgicos del implante coclear, los padres de 28 nifios de 12
a 30 meses de edad que recibieron un implante coclear en Turquia sefalaron que fue
estresante tomar la decision [96]. Estaban preocupados por el posible fracaso del dispositivo y
el mantenimiento del equipo. Reconocieron que sus hijos necesitaban mas apoyo familiar una
vez recibido el implante y también sefialaron beneficios en la comunicacion, en la confianza en
si mismos, en el bienestar y en las relaciones sociales.

6. ¢ Cual es la efectividad y el coste-efectividad de los programas de cribado auditivo
universal?

Un estudio retrospectivo sobre el rendimiento del cribado en el Reino Unido a lo largo de 7
afios, con un total de 4 645 823 cribados (Wood, 2015) [30], comprobd que el 97,5 % de la
poblacion elegible habia completado el cribado a las 4-5 semanas de edad y el 98,9 % lo habia
completado a los tres meses. La tasa de derivacion de la cohorte de nacimiento en 2012-2013
fue del 2,6 %. El porcentaje de nifios con cribado positivo que habian iniciado el estudio al mes
y a los 6 meses de vida fue del 82,5 % y del 95,8 % respectivamente. La edad media de
confirmacion diagndstica y de inicio de la amplificacion auditiva fue disminuyendo a lo largo de
los afos incluidos en el estudio, situdndose en la cohorte de 2012-2013 por debajo de los 3
meses para ambos parametros. El nUmero de casos detectados de hipoacusia bilateral 240 dB
en la poblacion general se aproximé a la cifra de 1 por 1000 nacidos. El valor predictivo positivo
fue del 14 % para la poblacion general, del 18,8 % para los ingresados en UCIN y del 12,4 %
para los niflos sanos.

Un estudio de los Centros para el Control y la Prevencion de la Enfermedad (CDC) [97]
encontré que, en Estados Unidos, entre los afios 2006 y 2012 el numero de nifios sometidos a
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cribado universal pasé del 95,2 % al 96,6 %. En el mismo periodo, la tasa de derivacion pasé
del 2,3% al 1,6 % y la tasa de diagnéstico de hipoacusia entre los que no pasaron el cribado
subio del 4,8 % al 10,3 %. El nimero de nifios diagnosticados de hipoacusia que acudieron a
los servicios de intervencion varié del 55,4 % al 61,7 %, lo que indica que, a pesar de la
mejoria, algo mas de la tercera parte de los nifilos que precisan intervencion no la reciben o al
menos no consta en los registros.

Hay pocas evaluaciones econémicas que hayan analizado el coste-efectividad a largo plazo del
cribado auditivo neonatal universal, lo que puede ser atribuible a la incertidumbre sobre los
beneficios a largo plazo obtenidos por la deteccion y tratamiento tempranos de la hipoacusia
congénita. El impacto econémico alcanzado a largo plazo por los programas de cribado puede
verse atenuado por factores como la gravedad de la hipoacusia o la presencia de
discapacidades asociadas.

Un analisis econdmico del Instituto de Economia de la Salud de Canada [16] encontré cuatro
estudios que cumplian los criterios de inclusiéon y solo uno de calidad aceptable [98], que
examino los costes y el coste-efectividad del cribado neonatal universal comparado con el test
de distraccion en Inglaterra, y por tanto no es de aplicacion en nuestro ambito.

Una revisidon sistematica sobre el coste-efectividad de los programas de cribado auditivo
neonatal universal encontré 22 evaluaciones observacionales o modelizadas, de las que solo
dos comparaban el cribado neonatal universal de la hipoacusia bilateral con el cribado por
factores de riesgo (Colgan, 2012) [99]. El resto hacian comparaciones entre diversas formas de
cribado universal o incluian en el analisis las hipoacusias unilaterales. La Unica evaluacién que
analizé los costes y los resultados a largo plazo del cribado universal de la hipoacusia bilateral
[100] encontré que el cribado universal podria ser coste-efectivo si diera lugar a una reduccion
importante en los costes futuros de tratamiento, educativos y en las pérdidas de productividad a
lo largo de la vida, y esto es algo que no se ha estudiado adecuadamente.

El Instituto Aragonés de Ciencias de la Salud (IACS) [101], integrado en la Red Espafola de
Agencias de Evaluacion de Tecnologias Sanitarias, publicé en 2016 un informe de evaluacion
sobre la efectividad, seguridad y eficiencia del cribado neonatal de la hipoacusia, que incluye
una revision sistematica de los estudios de evaluacion econdémica para determinar la estrategia
de cribado mas eficiente. Fueron incluidos 22 trabajos, de los que 9 comparaban el cribado
universal frente al cribado en poblacién con factores de riesgo. Los autores consideran que los
estudios son de baja calidad y los resultados poco comparables entre si por las diferencias que
hay en las intervenciones, en las medidas de resultados y en el horizonte temporal, lo que
impide obtener conclusiones sobre el coste-efectividad del cribado.

La Agencia de Evaluacion de Tecnologias Sanitarias de Andalucia (AETSA) ha publicado un
informe de respuesta breve, en el que se amplié la busqueda de estudios de evaluacion
econdmica realizada por el IACS hasta junio de 2017 [102]. Encontr6 datos de una nueva
evaluacion econémica en Taiwan, cuyos resultados no modifican las conclusiones del IACS.

7. ¢Cual es la estrategia de cribado mas efectiva?

No esta definido cual es el mejor protocolo de cribado y es habitual que cada pais o region
adopte un método concreto basado en el consenso de expertos [103,104]. Los protocolos
pueden definir una estrategia comun para toda la poblacidon neonatal o pueden diferenciar la
pauta a seguir entre los nifios sanos y los ingresados en UCIN o con factores de riesgo de
hipoacusia. En cualquiera de las dos opciones los protocolos pueden ser de una, dos o tres
etapas. El cribado con EOA en una etapa se asocia a un numero elevado de falsos positivos y
por esta razén es poco utilizado.

La estrategia mas recomendada en recién nacidos sanos es un protocolo en dos etapas, con
EOA como prueba inicial seguida de PAEA a los que no pasan las EOA [59,103]. Otros
protocolos en dos etapas pueden consistir en EOA repetidas dos veces o PAEA repetidos dos
veces. Con menor frecuencia se utiliza una estrategia en tres etapas, por ejemplo, EOA
repetidas dos veces y seguidas de PAEA.

Los recién nacidos con enfermedades que requieren ingreso en UCIN por enfermedades como
prematuridad, asfixia perinatal o hiperbilirrubinemia grave entre otras, tienen riesgo de
desarrollar una neuropatia auditiva. En estos pacientes los potenciales evocados auditivos del
tronco cerebral estan ausentes o alterados, pero las emisiones otoacusticas son normales. Por
esta razoén, todos los nifios que ingresan en una UCIN deben ser evaluados mediante PAEA
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antes del alta, aunque se les hubiera hecho previamente el cribado mediante EOA o PAEA
[59,105].

Aunque la neuropatia auditiva es muy poco frecuente en la poblacién de recién nacidos sanos,
algunas instituciones han suprimido la estratificacién por riesgos y realizan PAEA a todos los
recién nacidos [103]. Esta estrategia permite detectar todos los casos de neuropatia auditiva.
Cuando se utilizan los PAEA como prueba inicial en nifios sanos, algunos protocolos derivan
directamente a los nifios que no pasan y otros indican una segunda prueba de PAEA antes de
remitir para estudio audioldgico.

En recién nacidos sanos con factores de riesgo de hipoacusia permanente (tabla 1) tampoco se
conoce cual es la mejor estrategia de cribado. El informe del IACS referido anteriormente
sugiere que las EOA deberian ser la técnica inicial para el cribado universal y, en poblaciéon de
riesgo, la estrategia mas eficiente seria la combinacion de EOA 'y PAEA [101].

El programa de cribado auditivo neonatal universal de Castilla y Ledn se puso en marcha a
finales de 2004. Previamente, algunos hospitales hacian cribado mediante dos pruebas de
EOA secuenciales. Aprovechando esta circunstancia, se han publicado dos estudios
observacionales que comparan retrospectivamente el periodo de cribado con EOA y el periodo
con PAEA iniciado tras la puesta en marcha del programa. El primero incluyé 2482 nifios
nacidos entre 2001 y 2003 y cribados con EOA al nacer y repetidas al mes si no pasaban la
prueba, y 3129 nifios nacidos entre 2004 y 2006 que fueron cribados con PAEA al nacer y
repetidos al mes cuando no pasaron la primera prueba (Benito-Orejas, 2008) [106]. Se observo
una tasa de derivacion de la primera a la segunda etapa del cribado del 10,2 % para las EOA 'y
del 2,6 % para los PAEA,; la derivacion de la segunda etapa para evaluacion diagnéstica fue del
2 % para las EOA y del 0,32 % para los PAEA. Los autores llegan a la conclusiéon de que el
mayor gasto que supone el cribado con PAEA compensa por el menor nimero de derivaciones
que conlleva.

El otro estudio compard 825 nifios nacidos en el afio 2003, que fueron cribados mediante EOA
en dos etapas, con 2300 nacidos a partir de 2005 en los que el cribado se hizo mediante PAEA
en dos etapas (Granell, 2008) [107]. En el periodo con EOA pasaron la primera fase del cribado
el 91,8 %, frente a un 99,7 % con PAEA (p <0,0005). La participacion en la segunda fase del
cribado fue del 61,8 % con EOA y del 50 % con PAEA. Los autores indican que la evaluacion
de costes apunta a una diferencia cada vez mas ajustada de ambas pruebas y concluyen que
los PAEA podrian ser mas coste-efectivos como prueba inicial de cribado, lo que se anadiria a
la ventaja de la evaluacién mas completa de la via auditiva.

Situacion en Espafia

El Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud aprobd en el afio 2003 el programa de
deteccion precoz de la hipoacusia [108], recomendando que se pusiera en marcha en todas las
comunidades autonomas el cribado auditivo neonatal universal. Los requisitos basicos y
minimos establecidos en el programa son: deteccién precoz durante el primer mes de vida,
acceso a la fase de diagndstico a los tres meses o antes, tratamiento instaurado a los seis
meses y seguimiento de todos los casos detectados.

En la actualidad todas las comunidades auténomas han desarrollado programas de deteccion
precoz de la hipoacusia, siendo las ultimas en incorporarse Madrid y Catalufia, que lo hicieron
en el afo 2010. En la mayoria de ellas el cribado se realiza mediante EOA: en algunas
(Andalucia, Aragén, Canarias, Cantabria, Castilla-La Mancha®, Extremadura, Valencia y las
ciudades auténomas de Ceuta y Melilla) se hace una segunda prueba de EOA a los que no
pasan la primera y, en otras (Asturias, Murcia, Navarra), se hace una tercera prueba a los que
no pasan la segunda, antes de remitir a los servicios de otorrinolaringologia. De las
comunidades que hacen el cribado mediante PAEA, en Castilla y Leén y en Catalufia se hacen
dos pruebas secuenciales antes de derivar, mientras que en Galicia, Madrid y el Pais Vasco se
deriva al recién nacido cuando no pasa la primera prueba.

La Comisiéon para la Deteccion Precoz de la Hipoacusia (CODEPEH) ha establecido unos
criterios de calidad que deben cumplir los programas de deteccion precoz de la hipoacusia
[105], en linea con los establecidos por el Joint Committee on Infant Hearing de los EE. UU.
(JCIH) [11,59]:

* La primera fase de cribado auditivo puede realizarse tanto por EOA como por PAEA. En caso de no
superar el cribado con PAEA, son derivados directamente para confirmacion diagndstica.
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- Cribado antes del primer mes de vida: >95 % de los recién nacidos.
- Segunda prueba en los que no pasaron la primera: >95 % de los derivados (deberia
tender al 100 %).
- Derivacién para pruebas de confirmacion: <4 %.
- Tasa de confirmacion diagndstica durante el tercer mes de vida: >90 % (deberia tender al
100 %).
- Tasa de inicio de la intervencién terapéutica en atencion temprana ante de los 6 meses de
edad: >90 % (deberia tender al 100 %).
- Tasa de inicio de la adaptacion protésica en el mes siguiente a la indicacion: >95 % de los
candidatos.
- Tasa de nifios con control del desarrollo cognitivo y linglistico antes de los 12 meses:
>90 %.
- Registro informatico de todos los nifios y de los resultados en las distintas fases, con datos
sobre:
- Numero de recién nacidos cribados antes de abandonar el hospital.
- Numero de nifios con hipoacusia confirmada antes de los tres meses de edad.
Numero de nifios incluidos en un programa de atencién temprana antes de los seis
meses de edad.
Numero de nifios con sospecha de hipoacusia o confirmada que son remitidos a una
unidad de hipoacusia infantil.
Nuamero de nifios con hipoacusia no sindrémica que tienen un adecuado desarrollo del
lenguaje y de las habilidades comunicativas al inicio de la edad escolar.
- Numero de nifios derivados a programa de implante coclear.

Teniendo en cuenta el coste que supone la puesta en marcha y el mantenimiento de un
programa de cribado poblacional, cuyo objetivo es la participacion en el cribado de una cifra
cercana al 100 % de la poblacién diana, resulta imprescindible conocer su efectividad y
eficiencia para adecuar los recursos y evitar citas innecesarias a las familias. Aunque la
recomendacion del cribado se hizo desde un organismo estatal como es el Consejo
Interterritorial, en el que estan representadas todas las comunidades auténomas, la
implementacion y evaluacién 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. Se han publicado estudios o informes de evaluacién de algunas
comunidades autéonomas [32,109-111], pero en general es llamativa la falta de datos que
permitan evaluar la efectividad y los resultados de los programas en marcha. En Madrid
nacieron 65 317 nifios en el afo 2013 y, segun datos de la Consejeria de Sanidad, solo fueron
incluidos en el registro mecanizado del cribado 29 983, un 45,9 % de todos los nacidos [112].

La falta de datos sobre los resultados del programa de deteccion precoz de la hipoacusia en
nuestro medio impide conocer su efectividad y saber si se estan cumpliendo los estandares de
calidad definidos en por el Consejo Interterritorial y por la CODEPEH. Un problema detectado
con frecuencia en los programas de cribado auditivo neonatal, del que tampoco disponemos de
datos globales en Espafa y que puede influir de forma significativa en su efectividad, es el
elevado numero de nifios derivados que se pierden para el seguimiento [113].

Es primordial que todas las comunidades auténomas hagan publicos los datos anuales de los
registros sobre el cribado auditivo, que deben contener informacion sobre los criterios de
calidad establecidos por el Consejo Interterritorial y por la CODEPEH. Y también seria
deseable que, como ocurre en otros paises [114,115], hubiera un registro centralizado que
permita obtener datos de efectividad a nivel nacional.

La prevalencia de hipoacusia permanente se dobla entre el nacimiento y los 5 afos [1]. Las
causas son hipoacusias congénitas de inicio tardio, hipoacusias de adquisiciéon posnatal o bien
falsos negativos que quedaron sin identificar en el cribado neonatal, aunque estos ultimos son
poco frecuentes.

La inmensa mayoria de las hipoacusias que ocurren en la infancia son leves y temporales,
secundarias a otitis media serosa. Este trastorno afecta a casi todos los nifios en algun
momento y a aproximadamente el 5 % de la poblacion en un momento dado. No cumple los
criterios de cribado poblacional porque es transitorio, la pérdida auditiva suele ser leve, el
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tratamiento solo logra un beneficio temporal con riesgo de efectos secundarios y el pronéstico a
largo plazo es similar al de los que no lo padecen.

No hay estudios con alto nivel de evidencia que analicen la deteccién de la hipoacusia
posnatal. Una busqueda sistematica de los estudios publicados desde 2005 solo encontré 18
estudios con bajo nivel de evidencia, que fueron heterogéneos en cuanto a la seleccion de los
participantes, metodologia y resultados [116].

Seguimiento de nifios con factores de riesgo

Hay pocos datos sobre la contribucion relativa de la sordera congénita y la posnatal al conjunto
de pacientes con hipoacusia permanente, y tampoco se conoce bien la edad 6ptima para la
deteccion de la hipoacusia de inicio posnatal. EI JCIH definid6 en 2007 once categorias de
factores de riesgo asociados a la hipoacusia y ocho indicadores asociados a un mayor riesgo
de hipoacusia de inicio tardio [59]. ElI JCIH recomienda que los nifios con un factor de riesgo
incluido en alguna de las once categorias reciban al menos una evaluacion audiolégica entre
los 24 y los 30 meses, aunque en algunos casos, como en la infeccion por CMV, propone un
seguimiento mas frecuente. La infeccion intrauterina por virus del Zika puede causar hipoacusia
congeénita, pero en el momento actual no hay pruebas de que se asocie a hipoacusia de inicio
tardio [117].

La recomendacion del JCIH ha sido objeto de critica porque no hay evidencia de que todos los
factores de riesgo que propone se asocien a hipoacusia posnatal, por el elevado niumero de
nifos que desarrollan hipoacusia posnatal sin tener factores de riesgo, por las dificultades para
identificar y recoger todos los factores de riesgo de forma fiable, porque muchos no acuden a
las citas programadas y por las dificultades para identificar la hipoacusia en nifios pequefos
[118].

El mayor estudio sobre la efectividad del seguimiento de nifios con factores de riesgo para la
deteccion de hipoacusia posnatal estda basado en una muestra de 2,3 millones de nifios
nacidos en Inglaterra entre 2006 y 2009 [119]. El programa de cribado auditivo universal
detecté 69 050 nifios que pasaron el cribado auditivo y tenian factores de riesgo, de los que
38 192 (55,3 %) acudieron a las citas de seguimiento. La prevalencia de hipoacusia
permanente 240 dB en los nifios con factores de riesgo que habian pasado el cribado neonatal
fue de 1,49 por 1000. Los cinco indicadores asociados a una mayor prevalencia de hipoacusia
tardia fueron (tabla 2): sindromes asociados a hipoacusia, nifos ingresados en UCIN que
pasan los PAEA pero no pasan las EOAT, anomalias craneofaciales (excluidos apéndices y
fositas preauriculares), sindrome de Down e infecciones congénitas (citomegalovirus, rubeola o
toxoplasmosis). La meningitis bacteriana no fue incluida porque todos los nifios con este
trastorno son remitidos para evaluacion audioldgica; asimismo, los nifios que reciben
ventilacion con ECMO tienen un protocolo especifico de seguimiento que determina la
necesidad de evaluacion auditiva.

Otros factores de riesgo como historia familiar de hipoacusia infantil permanente,
administracion de aminoglucésidos (salvo que se hayan excedido los niveles terapéuticos o
haya sospecha de mutacion mitocondrial A1555G), ventilacion prolongada, ictericia que precisa
exanguinotransfusion, ingreso en UCIN >48 horas, enfermedades neurodegenerativas o
trastornos del neurodesarrollo tuvieron un bajo rendimiento para la deteccion de hipoacusias
tardias en nifios que habian pasado el cribado neonatal y han sido suprimidos como
indicadores de seguimiento posnatal en el programa de cribado auditivo [120]. Utilizando los
cinco factores de riesgo mencionados, el porcentaje de nifios que requieren seguimiento se
reduce del 3 % al 0,25 %.

t En Inglaterra, el cribado de los nifios ingresados en UCIN se hace con EOA y PAEA [120]
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Tabla 2. Factores de riesgo de hipoacusia posnatal (Wood, 2013) [119].

Factor de riesgo N G onN HA F;:%‘a%‘
Sindromes asociados a hipoacusia 1243 9 7,2
UCIN con paso EOA y fallo PAEA 3494 20 5,7
Anomalias craneofaciales* 4011 19 4,7
Sindrome de Down 1107 4 3,6
Infeccién congénita 1120 3 2,7
Historia familiar (padres o hermanos) 27848 58 2,1
Ventilacién PPI >5 dias o ECMO 5228 9 1,7
Enf. neurodegenerativa/neurodesarrollo 1462 2 1,4
Ictericia a nivel de exanguinotransfusion 2634 3 1,1
Historia familiar amplia 66754 75 1,1
UCIN >48 horas 111748 71 0,6
Sin riesgo 35280 213 0,1

*Excepto apéndices y fositas preauriculares
Abreviaturas: ECMO: oxigenacién por membrana extracorporea. HA: hipoacusia UCIN: unidad
de cuidados intensivos neonatales

Un estudio de evaluacion de un programa de seguimiento de nifios con factores de riesgo en el
estado australiano de Queensland incluyé 7320 nifios con factores de riesgo de una poblacion
de 261 328 recién nacidos, de los que 2107 completaron las citas de seguimiento [121,122].
Los factores de riesgo que tuvieron mayor rendimiento para la deteccién de hipoacusia
posnatal fueron, en orden decreciente, los sindromes asociados a hipoacusia, historia familiar,
anomalias craneofaciales, asfixia grave e infecciones congénitas. Sin embargo, estos datos no
se pueden comparar con los del programa inglés porque se incluyeron hipoacusias leves
(50,0 % de todas las detectadas) e hipoacusias de conduccion (24,9 %), que suelen ser
transitorias. En el caso concreto de los antecedentes familiares, en un analisis posterior los
autores indican que el 87 % de los casos de hipoacusia detectados eran de conduccion, y entre
las neurosensoriales habia un predominio de las de grado leve [123]. Por otra parte, solo
28,8 % (2017/7320) de los que tenian factores de riesgo completaron el estudio, y en el
subgrupo con antecedentes familiares este porcentaje fue del 16,6 % (494/2968). Entre los
2017 que completaron el estudio, habia 905 con peso al nacer <1500 g y solo 4 de ellos
desarrollaron hipoacusia posnatal, lo que supone que el rendimiento del peso <1500 g como
factor de riesgo es del 0,4 %. En base a este estudio y a una revisién sistematica de la
literatura [118], los autores han publicado una clasificacion de cada factor de riesgo segun la
evidencia disponible [124] (tabla 3), en la que se recomienda el seguimiento (grado A) en nifios
con historia familiar, anomalias craneofaciales, ventilacion con ECMO o infeccién congénita por
citomegalovirus; se sugiere (grado B) en caso de ventilacion asistida >5 dias o sindromes
asociados a hipoacusia y no se recomienda (grado E) cuando el factor de riesgo es el bajo
peso al nacimiento (<1500 g). Sin embargo, aunque el peso en si mismo no sea un factor de
riesgo, estos nifios tienen factores concurrentes como estancia en UCIN, ventilacion mecanica,
hiperbilirrubinemia, infeccién por citomegalovirus u otros que pueden justificar la necesidad del
seguimiento auditivo.
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Tabla 3. Clasificacion de los factores de riesgo por grado de evidencia (Beswick, 2012) [124].

Grado Factor de riesgo

Grado A * Historia familiar de hipoacusia

Recomendacién de seguimiento permanente en padres o hermanos

* Anomalias craneofaciales (excepto
apéndices y fositas preauriculares)

* Ventilacion con ECMO

* Infeccién congénita por citomegalovirus

Grado B * Sindromes asociados a hipoacusia
Posible recomendacion de seguimiento (Down, sindrome alcohdlico fetal)
* Ventilacion asistida neonatal >5 dias

Grado C * Asfixia grave al nacimiento
Falta de evidencia Infecciones congénitas, excluidos CMV y
toxoplasmosis (herpes, sifilis, rubeola)

Grado D * Meningitis bacteriana (confirmada o
Posible recomendacion de no hacer sospechada)
seguimiento * Hiperbilirrubinemia >450 pmol/L en nifios

a término o0 >340 ymol/L en prematuros
* Preocupacion del profesional

Grado E * Bajo peso al nacimiento (<1500 g)
Recomendacién de no hacer * Toxoplasmosis congénita
seguimiento

Abreviaturas: CMV: citomegalovirus. ECMO: oxigenacién por membrana extracorpérea.

Un estudio retrospectivo de 115 309 nifios nacidos en el estado norteamericano de lowa entre
2010 y 2012 encontré que 11 304 (10 %) tenian uno o mas factores de riesgo de
hipoacusia [125]. Entre los 23 factores de riesgo analizados, los que se asociaron a un mayor
riesgo de hipoacusia posnatal permanente a los tres afios de edad fueron la infeccion
congeénita por citomegalovirus (odds ratio = 98,05, IC 95 % 25-349), los sindromes asociados a
hipoacusia (odds ratio = 58,38, IC 95 % 33-101) y las anomalias craneofaciales (odds ratio =
50,62, IC 95 % 32-80). En orden decreciente, otros factores de riesgo que también se
asociaron a hipoacusia tardia fueron el ingreso en UCIN durante mas de 5 dias, la
administracion de farmacos ototdxicos, la meningitis, el test de Apgar menor de <6 a los 5
minutos o <4 al minuto, la ventilacion mecanica, el peso al nacer <1500 g, la preocupacion
familiar y los antecedentes familiares.

Los resultados de estos estudios apoyan el seguimiento auditivo de los nifios que pasan el
cribado pero tienen factores de riesgo para desarrollar hipoacusia posnatal [116].

Cribado en la edad escolar

Una revision realizada con metodologia de evaluacion rapida de la evidencia [116] encontré en
la bibliografia publicada sobre el cribado de la hipoacusia en atencién primaria una serie de
dificultades como la factibilidad en los nifos mas pequenos, la falta de seguimiento de los que
precisan una repeticion del cribado o una evaluacién diagndstica [126] o el hecho de que la
mayoria de los casos detectados serian hipoacusias de conduccién, leves y transitorias, mas
que casos de hipoacusia permanente. Los autores concluyen que el cribado auditivo en
atencion primaria no esta justificado.

Una revision de buena calidad sobre el programa de cribado auditivo al inicio de la
escolarizacion (4-5 afios) en el Reino Unido [127] encontré que los audidmetros portatiles para
cribado tienen una sensibilidad del 83-89 % y una especificidad del 78-83 %. El cribado no
detecta mas casos de hipoacusia que cuando no se hace y los nifios son derivados por
sospecha de los padres, profesores o sanitarios. Tampoco disminuye la edad de la deteccidn,
aunque evita derivaciones, que son mas frecuentes en ausencia de cribado. No fue posible
cuantificar el efecto del cribado en los falsos negativos, aunque la tasa es muy baja. En una
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encuesta a los padres se observéd que las consecuencias del proceso de derivacion, incluidos
los falsos positivos, son leves.

No hay ensayos aleatorizados que hayan comparado el cribado auditivo universal frente al
cribado por factores de riesgo o frente a la ausencia de cribado. Los estudios que han
analizado el resultado del cribado han obtenido resultados variables que no permiten valorar
los beneficios del cribado [28,29,50-54].

Los programas de cribado tienen unos niveles aceptables de sensibilidad, especificidad y tasas
de derivacion [7,16]. No obstante, es preciso tener en cuenta que en la practica son muchos los
factores que influirdn en la validez (sensibilidad y especificidad) del cribado, entre los que se
incluyen el grado de entrenamiento de las personas que lo aplican, la calibracién del equipo de
cribado, el ruido ambiental en la habitacion donde se realiza, los algoritmos de pasa/no pasa
usados por los fabricantes o el nimero de intentos de cribado hechos a cada nifio [128]. Como
es de esperar en el despistaje de trastornos con baja prevalencia, el valor predictivo positivo es
bajo y la mayoria de los casos que no pasan el cribado son falsos positivos.

Hay pruebas sélidas de que el cribado neonatal universal adelanta significativamente la edad
de diagndéstico e inicio de la intervencién de la hipoacusia permanente. La evidencia incluye un
ensayo controlado realizado en la region inglesa de Wessex [62,63], dos estudios cuasi-
aleatorizados de base poblacional procedentes de los Paises Bajos [29] y Australia [53] y la
evaluacion de multiples programas de cribado neonatal implementados a lo largo del mundo. El
cribado neonatal permite confirmar el diagnodstico de hipoacusia antes de los 6 meses [30],
frente a los 2 afios de media en los pacientes no sometidos a cribado. El cribado limitado a la
poblacién de riesgo identifica solo al 50-60 % de los recién nacidos con hipoacusia, lo que
supone que el otro 40-50 % sera diagnosticado a una edad tardia.

Los estudios de calidad buena a moderada que han evaluado los efectos del adelanto
diagndstico y terapéutico de la hipoacusia en el lenguaje estan resumidos en la tabla 4. En uno,
de buena calidad, se observaron a los 6-10 afos (edad media de 8 afos) beneficios del
adelanto de la edad del diagnéstico, pero en el seguimiento de la cohorte hasta los 13-19 afios
(edad media de 17 afos) las diferencias dejaron de ser estadisticamente significativas tanto
para los grupos de diagnéstico precoz o tardio [28,50]. Durante el seguimiento de 9 afios entre
la edad escolar y la adolescencia se perdieron el 50 % de los pacientes, lo que limita la
potencia de los resultados a los 17 afos. En esta cohorte se han analizado también los
resultados en lectura, y el grupo de diagnéstico temprano obtuvo mejores resultados en
comprension lectora tanto a los 8 como a los 17 afos [51,52].
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Tabla 4. Resumen de estudios sobre los beneficios de la intervencion precoz en el lenguaje.

Kennedy, 2006 [28] Base comunitaria Buena
Participacion 71%
Ciego
Posible infraestimacion del beneficio
(mejor tratamiento en la actualidad)

Pimperton, 2017 [50] Cohorte del estudio anterior seguida Moderada No
hasta la adolescencia
Pérdida del 50 %

Ching, 2013 [77] Prospectivo de cohortes Buena SienlIC
Participan 451 (calculo tamafo No en
muestra: 400) audioprotesis
Evaluacion ciega en la medida de lo
posible

Incluyen HA leves

Ching, 2017 [54] Cohorte del estudio anterior seguida Buena Si, tantoen IC
hasta los 5 afios como en
Participan 350 audioproétesis

Excluyen a los que tienen pérdida
auditiva progresiva (n = 88), lo que
impide que los resultados sean
generalizables a toda la poblacion

Wake, 2005 [75] Base poblacional Moderada No
Participacion 67% (50% si se tienen
en cuenta 45 elegibles no detectados)
Evaluacién ciega
Solo el 13% eran <6 meses
Incluye HA leves

RS beneficios IC [84] No hay evidencia de nivel 1 Moderada Si
Estudios con riesgo de sesgo de
moderado a alto
Evidencia consistente

Abreviaturas: HA: hipoacusia. IC: implante coclear. RS: revisién sistematica. TM: tamafo de la muestra.

En otro estudio de buena calidad, la edad de activacion del implante coclear tuvo influencia
significativa en la puntuacién global del lenguaje a los 3 anos, aunque la edad de inicio de la
amplificacion auditiva no tuvo valor estadisticamente significativo [77]. Sin embargo, a los 5
afios los beneficios de la intervencién precoz fueron evidentes tanto para los que habian
recibido un implante coclear como para los tratados con audioproétesis y, en estos pacientes, el
beneficio fue mayor en los que tenian mayor grado de hipoacusia [54]. Por ultimo, en otro
estudio de calidad moderada la edad de diagnostico no tuvo influencia significativa en el
lenguaje a los 8 afos [75].

En resumen, la evidencia sobre los beneficios del adelanto diagndstico de la hipoacusia
permanente en el desarrollo del lenguaje es contradictoria. En conjunto, hay una tendencia a
obtener un resultado positivo, aunque muchas veces el seguimiento ha sido a lo sumo hasta la
edad escolar. Solo hay un estudio que haya analizado los resultados hasta la adolescencia,
pero la elevada pérdida de pacientes durante el seguimiento limita la calidad del estudio. Es
una cohorte de nifios en los que previamente se habian observado beneficios a los 8 afos que
motivaron el cambio en la recomendacion del USPSTF en 2008, y los resultados son
decepcionantes, pues las ventajas del cribado y del adelanto diagndstico dejan de ser
significativas en la adolescencia.

Los resultados del implante coclear en la evolucién del lenguaje y el habla han sido objeto de
diversos estudios y revisiones. En nifios con hipoacusia bilateral, hay evidencia consistente,
aunque basada en estudios de calidad moderada a baja, sobre los beneficios de la disminucién
de la edad del implante en el desarrollo del lenguaje y del habla [84]. El beneficio adicional de
realizar el implante antes de los 12 meses de vida no esta bien definido.
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El cribado auditivo universal es bien aceptado por las familias. El nimero elevado de falsos
positivos puede generar ansiedad en los padres, pero hay evidencia de que tiene una duracion
limitada, sobre todo cuando existe una comunicacién adecuada entre la persona que hace el
cribado y la familia.

La evidencia sobre los efectos secundarios del tratamiento precoz es escasa. El implante
coclear tiene una tasa baja de complicaciones, independientemente de la edad a la que se
realice la intervencion. Los estudios de coste-efectividad son muy escasos. No hay evidencia
de que el cribado auditivo neonatal universal genere valor por dinero.

En conclusion (tabla 5), hay buena evidencia sobre la eficacia y seguridad de las pruebas de
cribado auditivo neonatal universal para adelantar la edad de diagndstico, pero la evidencia
acerca de los beneficios del cribado o del adelanto diagnéstico en los resultados del lenguaje
es de baja calidad. Son necesarios estudios adicionales que permitan conocer la efectividad del
programa completo, pues el resultado final depende tanto del cribado en si como de los
procedimientos de derivacion, diagnéstico y tratamiento. Es esencial que los programas de
cribado auditivo neonatal tengan establecido un sistema de control de calidad que permita su
reevaluacién periddica y la puesta en marcha de estrategias de mejora.

Tabla 5. Cribado auditivo neonatal universal: resumen de la evidencia

Balance entre beneficios y riesgos
- El adelanto en el tratamiento produce beneficios y los riesgos son escasos:
Beneficio neto moderado

Calidad global de la evidencia

— Validez de las pruebas de cribado y eficacia para adelantar la edad de diagndstico:
Buena

- Eficacia del tratamiento para mejorar los resultados en lenguaje:
Baja

Valores y preferencias

- El cribado es bien aceptado y tolerado por las familias

- Las familias prefieren el diagndstico precoz [129]

- La recomendacion a favor del cribado es unanime

- Factibilidad de implementar la recomendacion: el programa de cribado esta ya puesto en marcha
en todas las comunidades auténomas

Uso de recursos y costes
- La escasez de estudios no permite extraer conclusiones sobre el coste-efectividad de los
programas de cribado neonatal universal

Después del periodo neonatal, la evidencia apoya el seguimiento de los nifios con factores de
riesgo para la deteccion de la hipoacusia de inicio posnatal [116].

En la edad escolar hay un claro predominio de hipoacusias de conduccion, leves y transitorias,
sobre las hipoacusias permanentes. Es poco probable que el cribado auditivo a los 4-5 afios
sea eficaz para aumentar el nUmero de casos con hipoacusia identificados o para reducir la
edad media de la identificacion y, por tanto, es poco probable que represente una buena opcién
en términos de valor por dinero [127].
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Recomendaciones de otros grupos

Organizacion Recomendaciones

USPSTF (2008) [130] * Cribado neonatal universal
JCIH (2007) [59] * Cribado neonatal universal
CPS (2011) [131] * Cribado neonatal universal
G-BA (2008) [132] * Cribado neonatal universal
OMS (2009) [133] * Cribado neonatal universal
NSC-UK (2006) [134] * Cribado neonatal universal
CCCH-AU (2009) [135] * Cribado neonatal universal
MSSSI — CODEPEH (2003) [108] | * Cribado neonatal universal

Abreviaturas: CCCH-AU: Center for Community Child Health - Australia.
CODEPEH: Comision para la Detecciéon Precoz de la Sordera Infantil.

CPS: Canadian Paediatric Society. G-BA: Federal Joint Committee (Germany).
JCIH: Joint Committee on Infant Hearing. MSSI: Ministerio de Sanidad, Servicios
Sociales e Igualdad. NSC-UK: National Screening Committee — United Kingdom.
OMS: Organizaciéon Mundial de la Salud. USPSTF: United States Preventive
Services Task Force.

Recomendaciones de Previnfad

Cribado neonatal

Tras evaluar los factores expuestos en la tabla 5, se sugiere realizar el cribado auditivo
neonatal universal, por considerar que puede existir un beneficio neto asociado a su aplicacion.

Recomendacion:
— Se sugiere hacer el cribado auditivo neonatal universal (débil a favor).

Cribado posnatal
Recomendacion:

— Se sugiere hacer el seguimiento de los nifios con factores de riesgo (débil a favor).
- Se sugiere no hacer cribado de la hipoacusia en la edad escolar (débil en contra).
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Palabras clave:

Descriptores MESH: hearing loss; neonatal screening; mass screening; cochlear implants.

Descriptores DeCS: pérdida auditiva; tamizaje neonatal; tamizaje masivo; implantes
cocleares.

Bases de datos:

MEDLINE/PubMed; Embase.

IBECS; IME.

Medline (PubMed):

("Hearing Loss"[Mesh]) AND ("Mass Screening"[Mesh] OR "Neonatal Screening"[Mesh])

"Cochlear Implants"[Mesh] AND ("humans"[MeSH Terms] AND ("infant"[MeSH Terms] OR
"child"[MeSH Terms]))

(("Hearing Loss"[Mesh]) AND ("Mass Screening"[Mesh] OR "Neonatal Screening"[Mesh]))
AND "Review" [Publication Type]

"Cochlear Implants"[Mesh] AND ("humans"[MeSH Terms] AND ("infant"[MeSH Terms] OR
"child"[MeSH Terms])) AND "Review"[Publication Type]

Bibliotecas:

Cochrane Library/Biblioteca Cochrane Plus;

DARE/ HTA database (http://www.crd.york.ac.uk/CRDWeb)

Trip Database;

BVS; SciELO; Epistemonikos;

National Guideline Clearinghouse; NICE; ACP Guidelines Web site;

La busqueda se ha complementado con el analisis de las referencias incluidas en los estudios
inicialmente encontrados y con una alerta bibliografica en PubMed hasta diciembre de 2017.
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Audicion binaural: audicién con ambos oidos.

Audifono: dispositivo electrénico que amplifica y modifica las sefiales sonoras para permitir
una mejor comunicaciéon. Consta de un micréfono que convierte las ondas sonoras en sefales
eléctricas y de un amplificador que modula estas sefiales y envia el sonido a través de un
auricular.

Audiograma: registro de los umbrales de la agudeza auditiva para varias frecuencias de
sonido.

Audiometria: medicion por aparatos electroacusticos de la cantidad y calidad de la audicion en
toda la escala tonal de 125 a 12.000 Hz. En una audiometria se valora a partir de qué
intensidad (dB) comenzamos a oir en una frecuencia concreta (por ejemplo, 1000 Hz).
Audioprotesis: audifono.

Belio: unidad de intensidad acustica que se expresa como el logaritmo decimal del cociente
entre la presion producida por una onda y una presion de referencia.

Cofosis: pérdida completa de la capacidad auditiva.

Conciencia fonolégica: habilidad metalinglistica que permite comprender que las palabras
estan constituidas por silabas y fonemas. Es una capacidad fundamental para el aprendizaje
de la lectura.

Decibelio (dB): unidad relativa y logaritmica que se utiliza para determinar la relacion entre
dos potencias acusticas o eléctricas. No es una unidad de medida. Un belio (10 dB) representa
un aumento de potencia de 10 veces sobre la magnitud de referencia, y dos belios indican un
aumento de 100 veces en la potencia. El oido humano se mueve en un rango de 0 a 120 dB.

Dislalia: alteracién en la articulacion de los fonemas.

Emisiones otoacusticas (EOA): sonidos de baja intensidad que emiten las células ciliadas
externas de la coclea al vibrar por estimulacion de los sonidos.

Habla: expresion oral del lenguaje.

Hercio (Hz): unidad de frecuencia. En fisica se usa para medir la cantidad de veces por
segundo que se repite una onda sonora o electromagnética. Un hercio representa un ciclo por
segundo. Los sonidos graves tienen frecuencias bajas y los agudos frecuencias altas.
Hipoacusia: disminucién de la capacidad auditiva.

Hipoacusia conductiva o de transmision: pérdida auditiva causada por alteraciones en la
transmision del sonido en el oido externo o en el oido medio. La pérdida auditiva puede ser
transitoria, por presencia de liquido en el oido medio, o de causa anatdmica y permanente.
Hipoacusia neurosensorial o perceptiva: hipoacusia causada por lesiones en el oido interno
(células ciliadas del 6érgano de Corti) o, con menos frecuencia, en la via nerviosa auditiva o en
la corteza cerebral.

Hipoacusia poslocutiva: hipoacusia que aparece después de la adquisicion el lenguaje.
Hipoacusia prelocutiva: la que surge antes de desarrollo del lenguaje (en los primeros tres
afos de vida).

Implante coclear: dispositivo electronico que transforma los sonidos en impulsos eléctricos y
los traslada a la cdclea, lo que permite que lleguen al nervio coclear y al centro auditivo del
cerebro, donde son descodificados.

Lenguaje: capacidad propia del ser humano de expresar pensamientos e intercambiar
informacion compleja y abstracta. No es exclusivamente oral.

Lenguaje expresivo: capacidad para expresar pensamientos e ideas.

Lenguaje receptivo: capacidad para entender el mensaje que proviene de otros

(lo que otros estan diciendo).

Neuropatia auditiva: trastorno auditivo caracterizado por una disfuncién en el procesamiento
neuronal de los estimulos auditivos y en el que puede estar afectado el octavo par craneal, el
tronco cerebral o el cértex auditivo. El funcionamiento de las células ciliadas externas de la
céclea es normal.

Percepcion del habla: proceso de identificacion de los sonidos del lenguaje.

Potenciales auditivos evocados: respuesta neuroeléctrica del sistema auditivo (desde el
nervio auditivo hasta el tubérculo cuadrigémino inferior, situado en el tronco encefalico) ante un
estimulo sonoro.
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Potenciales auditivos evocados automatizados (PAEA): sistema computarizado de registro
de los potenciales auditivos evocados que se utiliza como prueba de cribado auditivo.

Produccion del habla: secuencia de movimientos de las estructuras musculares implicadas en
la articulacion de los sonidos.

Prétesis auditiva: audifono.
Sordera: pérdida total de la audicion en uno o ambos oidos.

Test de distraccion: prueba subjetiva de valoracion auditiva aplicable entre los 6 y 24 meses.
Se producen sonidos por detras y a los lados del nifio tras mostrarle un juguete y se
comprueba si trata de localizar el sonido.

Vocabulario expresivo: conjunto de palabras que emplea un hablante.

Vocabulario receptivo: conjunto de palabras que un hablante entiende cuando las oye o las
lee.
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Las técnicas que se utilizan habitualmente en el cribado auditivo neonatal son las EOA y los
PAEA. Estos métodos registran de forma no invasiva la actividad fisioldgica de la funcion
auditiva, pero no proporcionan una medida directa de la audicién. En ambos casos se emplean
sistemas automatizados que determinan mediante un algoritmo matematico si la respuesta
registrada es normal (pasa) o anormal (no pasa), pero no permiten establecer un diagnéstico
de hipoacusia. Los nifios que no pasan el cribado deben ser sometidos a una evaluacion
audioldgica en un servicio de otorrinolaringologia.

Tanto las EOA como los PAEA son en la actualidad pruebas faciles de aplicar y no requieren
personal con un alto nivel de entrenamiento, pero el mantenimiento de los equipos y la
inversidon en recursos humanos, que deben conocer la técnica de aplicacion, tienen un coste
significativo.

La prueba de las EOA se basa en el sonido que emiten las vibraciones de las células ciliadas
externas de la coclea al contraerse en respuesta a los sonidos, que se transmite por el oido
medio y puede ser detectado en el conducto auditivo externo. Durante el cribado se instala una
pequefa sonda en el conducto auditivo que contiene un altavoz y un micréfono. El altavoz
emite un sonido que se transmite por oido medio hasta el oido interno, donde las células
externas de la coclea producen una respuesta activa o emisiones. Estas emisiones son
recogidas por el micréfono. Para que el resultado sea valido la sonda debe quedar bien
ajustada en el conducto auditivo y no debe haber mucho ruido ambiental.

Hay dos tipos de EOA que pueden utilizarse como prueba de cribado. Las emisiones
otoacusticas transitorias (EOAT) se producen en respuesta a un estimulo breve, como un clic o
un estallido tonal, y son las mas utilizadas en el cribado de la hipoacusia. Con menos
frecuencia se emplea la técnica de los productos de distorsion (EOAPD), que se producen por
estimulacién con dos tonos puros, de distinta frecuencia, presentados de forma simultanea. Las
EOAT indican la presencia o ausencia de umbrales auditivos superiores a 30 dB, mientras que
las EOAPD realizan una audiometria objetiva entre 1000 y 6000 Hz [136].

Los PAEA miden la respuesta neuroeléctrica del sistema auditivo desde el nervio auditivo hasta
el tubérculo cuadrigémino inferior, situado en el tronco del encéfalo. Unos auriculares
instalados en ambas orejas emiten un estimulo sonoro, generalmente a 35 dB, y tres
electrodos situados en la frente, la nuca y la regién mastoidea o el hombro recogen la
respuesta eléctrica del sistema auditivo. La medicion automatizada de los potenciales auditivos
evocados solo se utiliza para el cribado y es una prueba distinta de la medicién no
automatizada que se usa con fines diagndsticos, que proporciona datos cuantitativos y debe
ser interpretada por personal especializado.

Las EOA valoran la capacidad del sistema auditivo periférico y detectan alteraciones a nivel de
la coclea, pero no detectan la neuropatia auditiva, que tiene una prevalencia baja (<1/10 000)
en recién nacidos que no precisan ingreso [137-139]. Los PAEA evaltan la via del nervio
auditivo hasta el tronco cerebral y permiten detectar la neuropatia auditiva ademas de las
alteraciones cocleares. Ninguna de las dos pruebas evalla las hipoacusias de origen cortical
que pueden estar causadas por asfixia grave o por una infeccion congénita por
citomegalovirus.

El tiempo de realizacién de las EOA es de uno o dos minutos por oido en condiciones ideales.
Los PAEA precisan de 4 a 15 minutos, aunque con los equipos mas modernos el tiempo puede
reducirse a 4-8 minutos si se dan las condiciones ideales. Los PAEA requieren que el nifio esté
tranquilo o dormido para evitar los artefactos musculares. Las EOA pueden hacerse con el nifio
despierto, mientras se alimenta o usa un chupete, aunque el tiempo de respuesta es menor si
esta dormido o tranquilo.

Las EOA tienen mayor riesgo de falsos positivos por ocupacion del conducto auditivo externo o
el oido medio, sobre todo si se realizan en las primeras 48 horas de vida, asi como por la
presencia de ruido ambiental. Las EOA también producen tasas altas de derivacion si se
exploran a frecuencias bajas (1-4 kHz), porque la presencia de liquido amniético y mesénquima
en el oido medio en los primeros dias de vida afecta sobre todo a la transmision de los sonidos
de baja frecuencia. El cribado a frecuencias mas altas (2-4 o 2-5 kHz) tiene menores tasas de
derivacion dado que se afecta menos por la ocupacion del oido medio [57,140].
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Los PAEA son mas caros por el coste de los electrodos y los auriculares y por requerir mayor
tiempo para su realizacién [141], aunque el coste se iguala al incluir el gasto de los casos
derivados, pues la tasa de derivacion es mayor con las EOA.
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Anexo IV. Direcciones de Internet

Pruebas y protocolos de cribado:
http://www.asha.org/PRPSpecificTopic.aspx?folderid=8589935234&section=Key Issues
http://www.otoemissions.org
http://www.infanthearing.org/earlychildhood

Seleccidén de estudios recientes sobre hipoacusia neonatal y cribado auditivo:
http://www.asha.org/Evidence-Maps/

Estudio LOCHI:
https://outcomes.nal.gov.au

Programa de cribado auditivo neonatal del Reino Unido:
https://www.gov.uk/topic/population-screening-programmes/newborn-hearing

Informacién de los CDC sobre hipoacusia en nifios, en inglés y espafiol:
www.cdc.gov/ncbddd/hearingloss/index.html

Web con versién en espafiol que ofrece documentacion sobre el cribado y la hipoacusia y es de
utilidad para resolver las dudas de las familias:
https://www.babyhearing.org

Etapas del desarrollo de la audicion y la comunicacion del bebé (NIH):
https://www.nidcd.nih.gov/es/espanol/etapas-del-desarrollo-de-la-audicion-y-la-
comunicacion-del-bebe

Federacién Espafiola de Familias de Personas Sordas:
http://www.fiapas.es

Federaciones y Asociaciones integradas en FIAPAS, por comunidades auténomas y provincias:
http://www.fiapas.es/FIAPAS/queesfiapas_b.html
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