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Antecedentes

El programa de cribado neonatal de hipoacusia es uno de los programas preventivo-asistenciales
esenciales de Salud Publica. Es una actividad orientada a la deteccién precoz de la hipoacusia, su
diagndstico y tratamiento temprano, asi como el seguimiento de los casos detectados. Su objetivo es
ofrecer la mejor atencion integral a la poblacién infantil con hipoacusia neonatal y a sus familias.

Iniciado en 1994, el Programa de Deteccidn Precoz de Hipoacusia fue aprobado en 2003 por el Consejo
Interterritorial del Sistema Nacional de Salud (SNS), quedando definitivamente implantado en todas
las comunidades auténomas en 2010. Actualmente se ofrece a todos los niflos y nifas recién nacidas
(en adelante RN) en Espana, generalmente en los hospitales, tanto publicos como privados, donde se
produce el nacimiento y antes del alta hospitalaria. El vigente Programa de Deteccidén de Hipoacusias
en RN se publicé por la Consejeria de Salud en el afio 2005, como una estrategia del 3*" Plan Andaluz de
Salud, en las estrategias de mejora de atencién perinatal, el Plan de Accién Integral para las Personas
con Discapacidad y el Plan de Apoyo a la Familia Andaluza.

En 2006, el Real Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, por el que se establece la cartera de servicios
comunes del Sistema Nacional de Salud y el procedimiento para su actualizacién, incorpora la deteccidon
de hipoacusia dentro de los Servicios de Atencién a la Infancia de la Cartera de servicios comunes de
atencidén primaria.

La prevalencia de la hipoacusia en RN se estima entre 1,5y 6 casos por 1.000 nacidos vivos, con una
incidencia de 1 a 3 por 1.000 para las hipoacusias congénitas permanentes, bilaterales y de intensidad
moderada a profunda, cifra superior a cualquiera de las enfermedades metabdlicas que se criban
mediante la prueba del talén (1). En RN con factores de riesgo, la incidencia de hipoacusia neurosensorial
de moderada a profunda es de 10 a 20 veces mayor que en la poblacién general. La mayoria de las
hipoacusias infantiles se manifiestan en el primer afio de vida y el 80 % estan presentes en el nacimiento.
Suelen ser neurosensoriales (HNS). Al menos el 50-60 % tienen etiologia genética y las restantes son
adquiridas.

Aproximadamente el 40 % de RN con sordera tienen una discapacidad afiadida y alrededor del 20

% de esta poblacién tiene mas de dos discapacidades. Esta situacién se designa como “hipoacusia o
sordera con discapacidad afladida” (DA+). La discapacidad asociada a la hipoacusia con mayor frecuencia
es la intelectual, con afectacién cognitiva (Dl), que aparece en el 8,3 % de los casos (2).

La infeccién fetal por citomegalovirus (en adelante CMV) es la causa mdas comun de infeccién fetal
congénita, pudiendo provocar muerte fetal o neonatal, asi como graves secuelas en la infancia. Ademas,
es la causa infecciosa mas importante de pérdida de la audicién neurosensorial y retardo mental. Su
incidencia en el mundo varia entre un 0,5y un 1% de RN. Aproximadamente un 90 % de los casos que
presentan infeccién por CMV son asintomaticos al nacery, de ellos, un 15 % desarrollara una secuela, que
incluye un deterioro neurosensorial auditivo de diferente intensidad y, a menudo, bilateral.

La sordera, sin el apropiado tratamiento temprano, tiene relevantes consecuencias para la persona
afectada y su familia, dado que es necesario contar con una correcta audicién en los periodos criticos de
la infancia para lograr su éptimo desarrollo.

La Orden SND/606/2024, de 13 de junio, por la que se crea el Comité Asesor para la Cartera Comun de
Servicios en el Area de Genética, y por la que se modifican los anexos |, II, lll, VI y VIl del Real Decreto
1030/2006, de 15 de septiembre, por el que se establece la cartera de servicios comunes del Sistema
Nacional de Salud y el procedimiento para su actualizacién, recoge en el apartado 3 del anexo |y, en
concreto, en el epigrafe 3.3.3, los criterios para la realizacién del cribado neonatal de hipoacusia (3).
En ella, se dice expresamente “que el Programa de cribado neonatal de hipoacusia se acompafia del
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desarrollo de un protocolo para la deteccidén precoz, el diagndstico, el tratamiento, seguimiento y la
atencidn integral a la poblacién infantil con hipoacusia neonatal y a sus familias”.

El documento del Grupo de trabajo de cribado neonatal de hipoacusia de la Ponencia de cribado
poblacional de la Comisién de Salud Publica del Ministerio de Sanidad de 2023 (4) incorpora las mejores
evidencias cientificas publicadas desde entonces, aclara algunos conceptosy propone recomendaciones
que puedan facilitar su implantacion. Se contempla el programa de cribado como una continuidad de
atencidn integral que consta de 4 fases, en las que se producen actuaciones profesionales en distintos
ambitos y escenarios. La primera fase, de deteccidén, se ha concretado en el sentido de diferenciar la
prueba audioldgica en funcién de la presencia o no de factores de riesgo en cada RN y de incluir la
prueba para la deteccién del citomegalovirus cuando la prueba audiolégica sea positiva. La segunda
fase, de diagndstico, recoge las consideraciones de la CODEPEH 2015, que determina que el proceso de
cribado contiene mas pruebas multimodales que contribuyen a establecer un diagnéstico etiolégico
(infeccioso, genético), de estado morfoldgico (pruebas de imagen) y de extensidon sindrémica (pruebas de
laboratorio y otras pruebas y exdmenes especializados) (5). La tercera fase estd enfocada al tratamiento
y la cuarta fase al seguimiento.

Tanto el documento del Grupo de trabajo de cribado neonatal de hipoacusia de la Ponencia de
cribado poblacional de la Comisién de Salud Publica del Ministerio de Sanidad de 2023 como la Orden
SND/606/2024, de 13 de junio, proponen desarrollar todos los aspectos que ya se encontraban esbozados
en el documento de la Consejeria de Salud de 2005 y que no han llegado a desarrollarse por diversas
circunstancias y han conducido a una implantacién incompleta del Programa, como ocurre en otras
comunidades espafiolas (6).

Para dar respuesta al contenido de la Orden SND/606/2024, de 13 de junio, el Programa de Cribado
Neonatal de Hipoacusia estara integrado por los siguientes protocolos:

Protocolo de
deteccién precoz de
hipoacusia neonatal

Programa
de Cribado
Neonatal de
Hipoacusia

Protocolo de
tratamiento

Protocolo de
seguimiento
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P Protocolo de deteccion precoz de hipoacusia neonatal

Las mas recientes y sélidas publicaciones constituyen fuentes de referencia para la actualizacién del
Programa de Cribado Neonatal de Hipoacusia (7,8).

Es un cribado poblacional universal para la totalidad de RN en Andalucia. La fase de deteccidn consta

de 2 etapas:
Primera etapa Segunda etapa
dirigida a la propia deteccién de una estd dirigida a la confirmacién diagnédstica
hipoacusia y corresponde al primer y de la misma y corresponde al tercer filtro.

segundo filtro.

) Primera etapa

La deteccién precoz de una hipoacusia neonatal se lleva a cabo en un primer filtro, en el cual se efectuan
las siguientes pruebas:

¢ La prueba audiolégica se debe realizar a todos los RN antes del alta hospitalaria o antes de las 48
horas si el alta hospitalaria no se ha producido.

e La prueba para la deteccién de la infeccién por CMV cuando el resultado de la prueba audioldgica
es positiva y, por lo tanto, no ha superado el cribado auditivo neonatal bilateral.

Posteriormente, cuando no pasa la prueba audioldgica del primer filtro, se realiza un segundo filtro. Esta
prueba audioldgica se debe realizar antes de los 15 dias de vida para confirmar el resultado de la prueba
audioldégica del primer filtro.

Primer filtro

Prueba audiolégica: se realizara a todos los RN antes del alta hospitalaria o antes de las 48 horas
si el alta hospitalaria no se ha producido.

Técnica de eleccion

¢ PARARNSIN FACTORES DE RIESGO (FR): Otoemisiones acusticas automaticas transitorias (OEAL).

¢ PARA RN CON FACTORES DE RIESGO (FR): Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral
automaticos (PEATCa).

Las OEAt se basan en las vibraciones de las células ciliadas externas de la céclea, que emiten un sonido
al contraerse en respuesta a estimulos sonoros. Se coloca una pequefia sonda en el conducto auditivo,
la cual contiene un altavoz y un micréfono. El altavoz genera un sonido a un nivel entre 75y 80 dB SPL
(Sound Pressure Level) que se trasmite a través del oido medio hasta las células ciliadas externas de la
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coéclea, quienes producen emisiones activas que son recogidas por el micréfono. Indican la presencia o
ausencia de umbrales auditivos superiores a 30 dB. Para asegurar la validez del resultado, es fundamental
que la sonda esté bien ajustada en el conducto auditivo y que el nivel de ruido ambiental sea inferior a
40 dB SPL.

Los PEATCa registran la respuesta neuroeléctrica del sistema auditivo desde el nervio auditivo hasta
el coliculo inferior en el tronco del encéfalo. Se colocan auriculares en ambos oidos, que emiten un
estimulo sonoro, generalmente a 35 dB nHL, y tres electrodos situados en la frente, la nuca y la regién
mastoidea o el hombro, que recogen la respuesta eléctrica del sistema auditivo.

Las OEAt evaluan la funcionalidad del sistema auditivo periférico y pueden detectar alteraciones en la
céclea, aunque no pueden identificar la neuropatia auditiva, que es poco comun (menos de 1 por cada
10.000) en RN que no requieren hospitalizacién. Los PEATCa, en cambio, evaldan la via auditiva desde
el nervio hasta el tronco cerebral, permitiendo detectar tanto neuropatias auditivas como alteraciones
cocleares.

Las evidencias cientificas ponen de manifiesto que existen una serie de factores de riesgo que estan
presentes en el momento del nacimiento o en los dias préximos al nacimiento que condicionan
la probabilidad de que sea mas susceptible la aparicidn de una hipoacusia neurosensorial (9). La
identificacion de estos factores de riesgo (en adelante FR) es crucial para llevar a cabo las pruebas
audiolégicas mas convenientes en estos casos y para planificar el seguimiento de quienes, habiendo
pasado positivamente las pruebas audiolégicas del cribado, deben ser seguidos ante el riesgo cierto de
aparicion de la hipoacusia en el curso de la infancia o de la adolescencia.

Esimprescindible que las enfermeras que realizan las pruebas audioldgicas dispongan de la competencia
necesaria para la correcta ejecucioén técnica de las pruebas y del conocimiento preciso de los factores
de riesgo que determinan la seleccién de una u otra prueba. Las enfermeras registraran los factores de
riesgo en la hoja de problemas de la historia clinica digital y cumplimentaran el formulario del cribado
neonatal de hipoacusia.

\

Factores de riesgo

e Antecedentes familiares de sordera infantil permanente. Aunque hay que hacer hincapié en
los familiares de primer grado (padre, madre, hermanos y hermanas), se recomienda intentar
recoger datos de tres generaciones (abuelos y abuelas, bisabuelos y bisabuelas, tios y tias,
primos/as, etc.)

e Estancia en UCIN > 5 dias (con oxigenacién extracorpérea, ventilacion asistida, encefalopatia
hipdxico-isquémica especialmente si requiere hipotermia, prematuridad extrema, etc.).

e Hiperbilirrubinemia con criterios de exanguinotransfusion por edad y factores de riesgo.

e Medicacién ototdxica: antibidticos aminoglucésidos (gentamicina, amikacina...), diuréticos del
asa (furosemida).

¢ Infecciones congénitas: citomegalovirus, toxoplasmosis, rubeola, sifilis, herpes, zika. Meningitis
bacterianay virica.

¢ Malformaciones craneofaciales (como por ejemplo del pabelldn y conducto auditivo, fisura
palatina o hueso temporal), excluyendo fositas y apéndices preauriculares.

¢ Sindromes en los que una de sus afecciones es la sordera. Hipotiroidismo congénito.

¢ Sindromes o trastornos genéticos que tienen alta probabilidad de cursar con sordera
(neurofibromatosis, osteopetrosis, sindrome de Waardenburg, sindrome de Down). Se han
identificado mas de 400 sindromes que pueden cursar con hipoacusia.

¢ Traumatismo craneal significativo (fracturas del hueso temporal o base del craneo).

NS J
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Resultados

¢ RESULTADO NEGATIVO (RN SIN FACTORES DE RIESGO). PRUEBA NEGATIVA O PASA:
- No se requieren mas pruebas de cribado. Se considera que existe audicién en los dos oidos.

- Se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia de la historia clinica digital
(HCD) y se continua la atencién en Pediatria de Atencién Primaria.

¢ RESULTADO NEGATIVO (RN CON FACTORES DE RIESGO). PRUEBA NEGATIVA O PASA:
- Se considera que existe audicién en los dos oidos.

- EIRN continuara en seguimiento por el Servicio de Otorrinolaringologia (ORL) coordinado con
el Servicio de Pediatria Hospitalaria para las enfermedades relacionadas con los factores de
riesgo. El Servicio de Pediatria Hospitalaria realizara una valoracién integral.

- Se registran los factores de riesgo en la hoja de problemas de la HCD y se cumplimenta el
formulario del cribado neonatal de hipoacusia de la HCD.

¢ RESULTADO POSITIVO (RN CON O SIN FACTORES DE RIESGO). PRUEBA POSITIVA O NO PASA:
- Elresultado sugiere que no tiene audicién en uno o en los dos oidos.

- Seregistra el resultado positivo de la prueba audiolégica y los factores de riesgo que pudiera
presentar el RN en la hoja de problemas de la HCD. Ademas, se cumplimenta el formulario del
cribado neonatal de hipoacusia de la HCD.

- El Servicio de Pediatria Hospitalaria realizara la solicitud de la prueba de deteccién del CMV
y gestionara la citacién del RN y su familia de acuerdo con el protocolo establecido en su
hospital, garantizando la informacién de los resultados y velando por la tranquilidad de la
familia.

- Se gestiona la cita para realizar la prueba audioldgica del segundo filtro.

Deteccion del CMV por PCR: se realizara a los RN que no superen el cribado auditivo neonatal
bilateral en los que el resultado de la prueba audioldgica es positiva (NO PASA).

e El personal que lleva a cabo la prueba audiolégica actuara en coordinaciéon con el Servicio de
Pediatria Hospitalaria, quien solicitard la prueba para la deteccién del CMV en los casos indicados.

e Los resultados de la determinacién de la PCR de la prueba de deteccién del CMV deben estar
disponibles antes de los 21 dias de vida del RN. Para ello, se recomienda que la prueba se realice
antes del alta hospitalaria y siempre antes de los 15 dias de vida.

e Sj el resultado del CMV es POSITIVO, en caso de estar indicado tratamiento, este se debe
iniciar antes del mes de vida. El Servicio de Pediatria Hospitalaria efectuara una valoracién
integral y el seguimiento del RN segun su protocolo y de manera coordinada con el Servicio de
Otorrinolaringologia.

e El Servicio de Pediatria Hospitalaria registra el resultado positivo de la prueba de deteccién del
CMV en la hoja de problemas de la HCD y cumplimenta el formulario del cribado neonatal de
hipoacusia de la HCD.

¢ Dado que la sordera por CMV se presenta en RN con sintomas y sin ellos, suele ser fluctuante vy,
con frecuencia, de aparicidén postnatal, en los casos diagnosticados de esta infeccidn se establece
un seguimiento periédico por el Servicio de Otorrinolaringologia:

- Cada 4 meses durante los primeros 2 afos de vida, ya que este es el periodo de mayor riesgo
para el desarrollo de pérdida auditiva asociada a CMV y un periodo critico para el desarrollo

del lenguaje.
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- Posteriormente, el seguimiento se hara cada 6 meses hasta los 6 afios de vida.

Las muestras se obtendran de la orina, que tiene una sensibilidad del 100 % y una especificidad del 99
%, ya que las muestras tomadas de la saliva tienen una sensibilidad del 97 % y una especificidad del 99 %,
encontrandose entre un 7,5 % y un 20 % de falsos positivos por contaminacion en el canal del parto o por
la leche materna, por lo que, si las muestras se obtuviesen de saliva y estas resultaran positivas, tendrian
que ser confirmadas con una muestra de orina.

Primer filtro

Qué Quién Cémo Cuando Resultados Plan de Actuacién / Seguimiento

RN sin FR Enfermera | OEAt Antes del alta
hospitalaria (antes de
las 48 horas de vida)

Pasa (-) ‘ Servicio de Pediatria de Atencién Primaria.

No Pasa (+) | - Servicio de Pediatria Hospitalaria: solicitud
de CMV (muestra de orina).
- Gestion de cita para el segundo filtro.

Servicio de ORL coordinado con el Servicio
de Pediatria Hospitalaria.

PEATCa | Antes del alta Pasa (-)

hospitalaria (antes de

RN con FR | Enfermera

las 48 horas devida) | N pasa (+) | - Servicio de Pediatria Hospitalario: solicitud
de CMV (muestra de orina).
- Gestion de cita para el segundo filtro.

Registro de Informacion en la Historia Clinica Digital

1. En la Historia Clinica Digital (HCD) se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia.
2. En la Hoja de Problemas de la HCD-RN se registra:

. Los FR identificados.
. La prueba audiolégica realizada con resultado: NO PASA (+).

NOTAS

¢ Los resultados de la determinacién de la PCR del CMV deben estar disponibles antes de las 3
semanas de vida. El Servicio de Pediatria gestionara la citacién del RN y su familia de acuerdo con
el protocolo de actuacion establecido en su hospital, garantizando la informacién de los resultados
y velando por la tranquilidad de la familia.

e El RN continuara seguimiento por el servicio de Pediatria hospitalaria para las enfermedades
relacionadas con los FR. Es necesario coordinar la asistencia con el Servicio de ORL para garantizar
el seguimiento y la realizacién de la prueba audiolégica del segundo filtro en los casos en los que
el RN no pase el primer filtro.
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Segundo filtro

Prueba audiolégica: se realizard antes de los 15 dias de vida a todos los RN con resultado de la
prueba audiolégica del primer filtro positivo (prueba positiva o NO PASA). El objetivo es controlar los
falsos positivos que se pueden obtener con las OEAt durante los primeros 3 dias de vida, ademas de
confirmar las pruebas con resultado incierto o dudoso.

Técnica de eleccion

¢ Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral automaticos (PEATCa)

Resultados

¢ RESULTADO NEGATIVO (RN SIN FACTORES DE RIESGO). PRUEBA NEGATIVA O PASA:
- Se considera que existe audicién en los dos oidos.

- No se realizan mas pruebas audiolégicas si el resultado de la prueba de deteccién del CMV
es negativo. Se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia de la HCD y se
continda la atencién en Pediatria de Atencién Primaria.

- Sielresultado de la prueba de deteccién del CMV es positivo, el RN continuard en seguimiento
por el Servicio de Otorrinolaringologia coordinado con el Servicio de Pediatria Hospitalaria. Se
registra el resultado positivo de la infeccién por CMV en la hoja de problemas de la HCD y se
cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia de la HCD.

¢ RESULTADO NEGATIVO (RN CON FACTORES DE RIESGO). PRUEBA NEGATIVA O PASA:
- Se considera que existe audicién en los dos oidos.

- No obstante, al presentar FR, tanto si el resultado de la prueba para la deteccién del
CMV es positivo como si es negativo, el RN continuard en seguimiento por el Servicio de
Otorrinolaringologia coordinado con el Servicio de Pediatria Hospitalaria.

- Se registra el resultado positivo de la infeccién por CMV y se completan los factores de riesgo
en caso de que se detecte alguno no registrado previamente en la hoja de problemas de la
HCD. También se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia de la HCD.

¢ RESULTADO POSITIVO (RN CON O SIN FACTORES DE RIESGO). PRUEBA POSITIVA O NO PASA:
- Elresultado sugiere que no tiene audicién en uno o en los dos oidos.

- Tanto si el resultado de la prueba para la deteccién de infeccién por CMV es positivo como
si presenta enfermedades relacionadas con los factores de riesgo, el RN continuard en
seguimiento por el Servicio de Otorrinolaringologia coordinado con el Servicio de Pediatria
Hospitalaria. Se registra el resultado positivo de la infeccion por CMV y el resultado positivo de
la prueba audiolégica, en la hoja de problemas de la HCD y se cumplimenta el formulario del
cribado neonatal de hipoacusia de HCD.

- Se gestiona la cita para realizar la prueba audiolégica del tercer filtro o de confirmacién
diagndstica.

- En los casos donde el resultado de CMV sea negativo y no presente FR se citard unicamente
para realizar la prueba audiolégica del tercer filtro. Se registra el resultado positivo de la
prueba audiolégica en la hoja de problemas de la HCD y se cumplimenta el formulario del
cribado neonatal de la HCD.
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- Siel resultado de la prueba para la deteccion del CMV es positivo y/o presenta FR se valora la
derivacién a Atencién Temprana por parte del Servicio de Pediatria Hospitalaria.

Es imprescindible comprobar que se ha realizado la prueba de deteccion del CMV: si el resultado
audioldgico del primer filtro es positivo (prueba positiva o NO PASA) y no se ha realizado la prueba de
deteccioén de la infeccion por CMV, se debe realizar la prueba siempre antes de los 15 dias, para que los
resultados y, por tanto, el diagndstico de la infeccion por CMV estén disponibles antes de las 3 semanas
de vida del RN.

Segundo filtro

Qué Quién Cémo Cuando Resultados Resultados Plan de Actuacién / Seguimiento
del CMV
RN sin FR Enfermera | PEATCa | Antes de Pasa (-) CMV (+) Servicio de ORL coordinado con el Servicio
los 15 dias de Pediatria Hospitalaria.
de vida CMV (-) Servicio de Pediatria de Atencién Primaria.

No Pasa (+) | CMV (+) Servicio de ORL (tercer filtro) coordinado
con el Servicio de Pediatria Hospitalaria.

CMV (-) Servicio de ORL (tercer filtro)

4 N
RN sin FR ‘ Enfermera ‘ PEATCa ‘ Antes de ‘ Pasa (-) CMV (+) Servicio de ORL coordinado con el Servicio
‘ ‘ los 15 dias ‘ CMV () de Pediatria Hospitalaria.
de vida o ) )
‘ ‘ ‘ ‘ No Pasa (+) | CMV (+) Servicio de ORL (tercer filtro) coordinado
con el Servicio de Pediatria Hospitalaria.

‘ ‘ ‘ MV ()

\- J

Registro de Informacién en la Historia Clinica Digital

1. En la Historia Clinica Digital (HCD) se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia.
2. En la Hoja de Problemas de la HCD-RN se registra:

. La relacién de FR en caso de que se detecte alguno no registrado previamente.
. La prueba audiolégica realizada con resultado NO PASA (+).
. El resultado de la PCR de la infeccion por CMV si es positivo (+).

NOTAS

¢ Es imprescindible comprobar que se ha realizado la prueba de deteccién del CMV. Si no tuviera
realizada esta determinacion, se debe realizar siempre antes de los 15 dias de vida, para que los
resultados estén disponibles antes de las 3 semanas de vida. El Servicio de Pediatria Hospitalaria
realizard seguimiento y valorara la derivaciéon a Atencién Temprana de los RN con CMV (+) y/o
si presenta FR sin pasar la prueba audiolégica del segundo filtro. Ademas, se mantendra su
seguimiento por el Servicio de ORL.

¢ La existencia de un RN con FR determina la necesidad de que su asistencia se lleve a cabo por
parte del Servicio de Pediatria Hospitalaria para una valoracién integral. Es necesario coordinar
la asistencia con el Servicio de ORL para garantizar el seguimiento y la realizacién de la prueba
audioldgica del tercer filtro en los casos donde el RN no pase la prueba del segundo filtro.
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) Segunda etapa: confirmacién diagndstica

Tercer filtro

Prueba audiolégica: se realizara antes de los 3 meses de vida a todos los RN cuyo resultado del
segundo filtro haya sido positivo (prueba positiva o NO PASA).

El diagnéstico audiolégico no debe demorarse mas alld de los 3 meses de vida con el fin de permitir
el inicio del tratamiento y de la intervenciéon en atencién temprana tras la valoracién por parte de la
Unidad de Seguimiento y Neurodesarrollo (USN), contemplando siempre la intervenciéon logopédica y
la adaptacién audioprotésica necesaria antes de los 6 meses de vida (10), ademas de los tratamientos
necesarios para atender la discapacidad afladida y otras necesidades de intervencién como psicoterapia
o fisioterapia.

Técnica de eleccion

¢ Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral diagnésticos (PEATCd). Esta técnica se realizara
en los Servicios de Otorrinolaringologia.

Resultados

¢ RESULTADO NEGATIVO (RN SIN FACTORES DE RIESGO). PRUEBA NEGATIVA O PASA:
- No se requieren mas pruebas de cribado. Se considera que existe audicién en los dos oidos.

- Se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia de la HCD y se continda la
atencion en Pediatria de Atencién Primaria.

¢ RESULTADO NEGATIVO (RN CON FACTORES DE RIESGO). PRUEBA NEGATIVA O PASA:
- Se considera que existe audicién en los dos oidos.

- ElI RN continuard en seguimiento por el Servicio de Otorrinolaringologia coordinado con el
Servicio de Pediatria Hospitalaria para las enfermedades relacionadas con los factores de
riesgo.

- Se completan los factores de riesgo en caso de que se detecte alguno no registrado
previamente en la hoja de problemas de la HCD y se cumplimenta el formulario del cribado
neonatal de hipoacusia de la HCD.

e RESULTADO POSITIVO (RN SIN FACTORES DE RIESGO). PRUEBA POSITIVA O NO PASA:

- El Servicio de Otorrinolaringologia llevara a cabo las actuaciones protocolizadas en la fase de
diagndstico en aquellos casos en los que el resultado de este tercer filtro sea positivo (prueba
positiva, NO PASA) y se confirma el diagndstico de hipoacusia neonatal.

- Sederiva a Atencién Temprana para planificar su atencién.

- Seregistra el resultado positivo de |la prueba audiolégica en la hoja de problemas de la HCD y
se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia de la HCD.

¢ RESULTADO POSITIVO (RN CON FACTORES DE RIESGO). PRUEBA POSITIVA O NO PASA:

- ElI RN continuard en seguimiento por el Servicio de Otorrinolaringologia coordinado con el
Servicio de Pediatria Hospitalaria para las enfermedades relacionadas con los factores de
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riesgo y se confirma el diagndstico de hipoacusia neonatal congénita.

Se derivan a Atencién Temprana para planificar su atencién.

Se registra el resultado positivo de la prueba audioldgica y se completan los factores de riesgo
en caso de que se detecte alguno no registrado previamente en la hoja de problemas de la
HCD. También se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia de la HCD.

Los RN con resultado positivo en la infeccién por CMV permaneceran en seguimiento por el Servicio
de Otorrinolaringologia coordinado con el Servicio de Pediatria Hospitalaria independientemente del
resultado de la prueba audioldgica.

Tercer filtro

Qué Quién Cémo Cuando Resultados Plan de Actuacién / Seguimiento
RN sin FR Facultativo | PEATCd | Antesde los 3 Pasa (-) Alta de ORL cuando CMV (-). Pediatria de
y Enfermera meses de vida Atencién Primaria.
de ORL No Pasa (+) | Servicio de ORL (diagnéstico) y derivacion a
Atencién Temprana.
4 I
RN con FR | Facultativo PEATCd | Antes de los 3 Pasa (-) Servicio de ORL coordinado con el Servicio
y Enfermera meses de vida de Pediatria Hospitalaria, segun la patologia
de ORL de base.
No Pasa (+) | Servicio de ORL (diagndstico) coordinado
con el Servicio de Pediatria Hospitalaria y
derivacion a Atencién Temprana.
N\ J
Registro de Informacioén en la Historia Clinica
1. En la Historia Clinica Digital (HCD) se cumplimenta el formulario del cribado neonatal de hipoacusia.
2. En la Hoja de Problemas de la HCD-RN se registra:
. La relacién de FR en caso de que se detecte alguno no registrado previamente.
. La prueba audiolégica realizada con resultado NO PASA (+) y el diagnéstico.
NOTAS

e Los RN con resultado en este filtro en la prueba audiolégica de no pasa (+) se derivaran a Atencién
Temprana.

¢ Los RN con resultado de la infeccién por CMV (+) se mantendran en seguimiento por el Servicio de
ORL coordinado con el Servicio de Pediatria Hospitalaria.

¢ La existencia de un RN con FR determina la necesidad de que su asistencia se lleve a cabo por
parte del Servicio de Pediatria Hospitalaria para una valoracién integral. Es necesario coordinar la

asistencia con el Servicio de ORL para garantizar el seguimiento y diagnéstico.
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Il Recomendaciones para la implementacién

) Consideraciones operativas sobre la realizacion de las
pruebas audioldgicas

e Se debe realizar diariamente la limpieza y el mantenimiento de la sonda y del equipo.

e Es necesario informar a las familias de manera adecuada sobre las caracteristicas y ventajas del
cribado en alguna de las visitas de la madre durante el Ultimo trimestre del embarazo, a partir de
la semana 28 de gestacion, de la misma manera que se les informa sobre la prueba del talén. Se
solicitara su consentimiento verbal antes de la realizacién del cribado auditivo, precisdndose dejar
constancia de los casos de disentimiento.

¢ Se debe comprobar que el equipo ha sido calibrado de forma regular, seguin las especificaciones
del fabricante.

¢ Seinformard también a las familias sobre las caracteristicas de las pruebas, los hitos del lenguaje
y las sefales de alerta para sospechar una hipoacusia.

e La prueba de cribado puede hacerse a partir de las 6 horas del nacimiento, pero se recomienda
esperar, al menos, a las primeras 24 horas de vida para que los resultados sean éptimos, y realizar
la prueba en el momento mas cercano al alta hospitalaria, siempre que no supere las 48 horas.

¢ Se debe elegir para la realizacién de las pruebas audioldgicas de cribado cualquier espacio con
ambiente tranquilo y con la minima contaminacién electromagnética.

¢ Enloscasosdeingresosenlasunidadesde CuidadosIntensivosocuando presentan comorbilidades
gue requieren una atencidn prioritaria, se debe realizar el cribado cuando la situacion sea estable
o antes del alta hospitalaria.

¢ Se exploraran los 2 oidos en todos los filtros, independientemente de que hayan pasado o no el
filtro previo.

¢ Un resultado negativo en ambos oidos en la misma sesién (las OEAt o los PEATCa indican que
existe audicion) es aceptable como prueba de audicién superada si no existen factores de riesgo.

¢ Un resultado negativo en ambos oidos en la misma sesién (las OEAt o los PEATCa indican que
existe audicion) debe incluirse en el protocolo de seguimiento si tiene factores de riesgo, aunque
tenga la prueba de audicién superada.

¢ Se recomienda repetir el intento de las pruebas audioldégicas en una misma sesién cuando se
obtiene un resultado positivo o NO PASA en uno o en los dos oidos, dada la posibilidad de una
colocacién inadecuada de la oliva en las OEAt o de los electrodos en los PEATCa u otras incidencias
técnicas motivadas por las condiciones de la piel, presencia de movimientos en el momento de la
realizaciéon de la prueba en el RN, etc.

e Si el resultado de la prueba de cribado realizada correctamente es positivo o NO PASA en dos
intentos en la misma sesidn, se debe remitir al siguiente filtro.

) Consideraciones operativas sobre el rescate del cribado

¢ Todos los centros deberdn disponer de una sistematica de rescate que permita efectuar el cribado
neonatal de hipoacusia en aquellos casos que no se ajustan al protocolo descrito como estandar.

¢ Lahojade problemas de la historia clinica debera recoger las eventualidades en las que el cribado
no se ha ajustado al protocolo estandar. También debera recoger los casos en los que no se ha
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realizado el cribado por fallecimiento o en los que no se pueda llevar a cabo el cribado completo
por desplazamiento familiar a otros domicilios. Ademas, se debe cumplimentar el formulario del
cribado neonatal de hipoacusia de la HCD.

e La coordinacién local tendra conocimiento de estos casos y planificara su adecuado seguimiento
en el destino.

¢ Sino se hallevado a cabo el cribado por cuestiones organizativas del hospital o debido a que el
parto ha tenido lugar en el domicilio o fuera del entorno sanitario, se debe programar el cribado
de rescate mediante citacién desde el hospital en el momento del alta o en cuanto se tenga
constancia de la ausencia del cribado. Se gestionara una cita en el Servicio de ORL que valorara
la situacion del RN y establecera la prueba de cribado a realizar en funcién de la edad del RN. En
cualquier caso, el cribado audioldgico se efectuard siempre que se pueda, con el mismo numero,
tipo de pruebas y plazos. En el caso de que la edad del RN limite la realizacién de alguno de los
filtros, se dejarad constancia en el registro de la asistencia prestada y el motivo de la no realizacién
de alguno de los filtros. Siempre se deberd garantizar la realizacién del filtro mas adecuado a la
edad del RN para que culmine con una confirmacién diagnéstica antes de los 3 meses de vida e
inicie el tratamiento oportuno antes de los 6 meses de edad (11).

¢ Cuando se identifiquen casos que han superado los 6 meses de vida y no han sido sometidos al
cribado audiolégico de hipoacusia neonatal serdn citados en los Servicios de Otorrinolaringologia
para diagndstico audioldgico.

e El personal que lleve a cabo la prueba audiolégica del primer filtro de rescate actuard en
coordinacién con el Servicio de Pediatria Hospitalaria, quien solicitara la prueba para la deteccién
del CMV cuando el resultado de la prueba audioldgica sea positivo (que es denominado NO PASA,
el RN no tiene audicién). La toma de muestra se realizard en ese momento, para que, si el resultado
del CMV es positivo y se diagnostica la infeccién, no se demore el tratamiento.

e Elelevado numero de enfermedadesy sindromes que se han identificado como factores de riesgo
de hipoacusia infantil puede superar las competencias en conocimientos de las profesionales que
realizan el primer filtro audiolégico. Es posible que se lleven a cabo exploraciones audioldgicas
mediante OEAt ante la consideracién de RN sin factores de riesgo y que estos realmente estén
presentes y se obtenga un resultado negativo (PASA), en los que la existencia de una audicién
normal no requerird mas seguimiento. La identificacion de casos con factores de riesgo de
hipoacusia infantil por el personal facultativo de Pediatria o de Otorrinolaringologia en los que
se tenga constancia de que superaron favorablemente el cribado auditivo y no se encuentran en
la fase de seguimiento, seran citados en los servicios de Otorrinolaringologia para incorporarse al
protocolo de seguimiento.

) Personal encargado de realizar el cribado audiolégico

e De acuerdo con la Ley 44/2003, de 21 de noviembre, de Ordenacidn de Profesiones Sanitarias, y la
jurisprudencia existente en Espafia, es el personal médico y/o las enfermeras quienes se encargan
de realizar las pruebas de cribado.

e El personal encargado de realizar el cribado ha de estar formado y poseer las habilidades
necesarias para aplicar las instrucciones especificadas del protocolo y manejar de forma adecuada
los equipos.

e El personal encargado de realizar el cribado debe conocer cuéles son los factores de riesgo, con
objeto de que pueda seleccionar la prueba adecuada en el primer filtro. Igualmente debe conocer
los factores de riesgo para proceder a la inclusién de estos casos en el protocolo de seguimiento,
especialmente si el resultado del primer filtro es negativo (PASA) y se considera que existe
audicién, puesto que es posible que la hipoacusia aparezca progresivamente o se desarrolle de
manera tardia en el curso de la infancia.
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e Laorganizacién estructural y funcional de cada centro determinara el servicio hospitalario donde
se llevan a cabo los dos primeros filtros del cribado, pudiendo disponerse en los servicios de
Obstetricia, Pediatria/Neonatologia, UCI pediatrica/neonatal u Otorrinolaringologia. El tercer filtro
siempre se hara en los servicios de Otorrinolaringologia.

I Requisitos para la ejecuciéon del protocolo de cribado
neonatal de hipoacusia

____ ) Equipamiento

Todos los centros donde se producen nacimientos deberdn disponer del equipamiento y material nece-
sarios para la realizaciéon de las pruebas audiolégicas y microbiolégicas que se requieren para el desa-
rrollo de este protocolo.

) Sistema de informacién

Todos los documentos normativos y las evidencias cientificas indican la necesidad de disponer de un
sistema de informacién que recoja fielmente tanto la actividad como los resultados del proceso y que
sirva para proporcionar una mejor atencion a la poblacién en el campo de la salud publica y para la
propia evaluacion del Programa. Dada la gran cantidad de profesionales implicados en la ejecucién del
protocolo de cribado en distintos niveles asistenciales y entornos sanitarios, se ha demostrado que es un
requisito la integracién de la informacién del protocolo en la historia clinica digital del SSPA (DIRAYA) y
que esta informacién asimismo pueda compartirse con los sistemas de informacidén de otras consejerias
cuyos profesionales también atienden a esta poblacién. Los sistemas de informacién deben proveerse
de alglin mecanismo de alerta para evitar la pérdida de casos y para poder contactar con la familia.

) Coordinacion local del programa de cribado

La normativa y las evidencias cientificas consideran un requisito que el programa de cribado neonatal
de hipoacusia disponga de una persona experta como coordinadora local en cada centro hospitalario.
El programa de cribado neonatal de hipoacusia consta de varias fases en las que se realizan actuaciones
sanitarias por multiples profesionales y que tiene unos plazos para llevarlas a cabo con objeto de dotar
de sentido de utilidad sanitaria al propio programa. Se ha demostrado que la existencia de una persona
coordinadora local puede facilitar el engranaje de las actividades y de los profesionales para alcanzar los
objetivos.

Durante la fase de deteccién precoz de la hipoacusia neonatal, la persona coordinadora local del
Programa desempefiaria las siguientes funciones y tareas:

¢ Identificacion, inventario y control de la calibraciéon peridédica de los equipos.

¢ Identificacion, determinacién de competencias profesionales y de las necesidades formativas de
los profesionales.

¢ Coordinacién de los plazos del cribado y del rescate de los no cribados.
e Coordinaciéon con el Servicio de Pediatria Hospitalaria para la deteccién del CMV y su seguimiento.

e Control de la adecuada cumplimentacion de los registros y sistemas de informacion.
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I Infografias

Protocolo de deteccién precoz de hipoacusia neonatal
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Il ntroduccion

La hipoacusia congénita es un problema de salud relevante que debe afrontarse siguiendo las
recomendaciones clave formuladas por el Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) en 2007 (12): una
deteccidén precoz que no se demore mas alla del primer mes de vida y una confirmacién diagndstica
antes del tercer mes de vida para asegurar que los RN reciban el tratamiento adecuado antes de los seis
meses de edad.

La realizacién de un cribado auditivo neonatal universal tiene como objetivo fundamental la deteccién
temprana de posibles casos que permita, con los recursos disponibles, confirmar en tiempo y forma
un diagndstico definitivo de hipoacusia. Una vez confirmados los umbrales audiolégicos del recién
nacido (RN), se podran activar los diferentes circuitos que engloben una atencién integral tempranay la
instauracion precoz de un tratamiento adecuado.

Durante las Ultimas décadas, la investigacién en el campo de la genética molecular y en el diagnéstico
por imagen, asi como la especial atencién prestada a la infeccién congénita del Citomegalovirus (CMVc),
han permitido avanzar en el diagndstico etioldgico de la hipoacusia congénita.

La identificacion de la causa de la hipoacusia de forma precoz tiene numerosas ventajas: evita costosas
e innecesarias pruebas, reduce el estrés de los padres y del niflo, permite ofrecer consejo genético,
si procede, y proporciona informacién acerca del prondstico, pudiendo identificar e incluso anticipar
potenciales problemas médicos coexistentes. Todo ello también sirve de guia para una actuacién
terapéutica exitosa. En este momento, frente a la practica de llevar a cabo extensas baterias de costosas
pruebas de forma simultédnea en todos los/as nifios/nifias con hipoacusia, se hace necesario establecer
un algoritmo que guie al profesional para llegar a un diagnéstico etiolégico de forma eficiente, teniendo
presente en todo caso que debe llevarse a cabo de manera que no entorpezca ni retrase la intervencién
temprana (13).
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La realizacién del diagndstico audiolégico completo puede simultanearse con el inicio de la busqueda de un
diagndstico etioldgico de la hipoacusia congénita pero la solicitud de algunas pruebas estara condicionada
por el primero, por lo que en este protocolo se recomienda seguir el algoritmo secuencial para evitar pruebas
y costes innecesarios. En ningudn caso, la busqueda de la etiologia de la hipoacusia demorara la intervencién

terapéutica temprana.
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Il Poblacion diana

La poblacién diana de este protocolo de diagnéstico serdn aquellos RN que no superen la prueba de
potenciales evocados auditivos del tronco cerebral automaticos (PEATCa) en el segundo filtro, seflalando
un umbral auditivo superior a 40 dB, y en los que se confirme una hipoacusia congénita mediante
potenciales evocados auditivos del tronco cerebral diagndsticos (PEATCd) en el tercer filtro de la fase de
Deteccidn del cribado (segunda etapa de confirmacién diagndstica).

I Objetivo

Establecer un diagndstico audiolégico y etiolégico de la hipoacusia mediante la realizacién de pruebas
multimodales de forma secuencial y coordinada. Este diagndstico debe haberse hecho antes de los 6
meses de vida, con objeto de iniciar el tratamiento pertinente en ese plazo.

D Informacién necesaria obtenida del protocolo de
deteccidén precoz de hipoacusia neonatal

A los 3 meses del nacimiento se estd en condiciones de saber si:

¢ Existen factores de riesgo de hipoacusia.

¢ Tiene una hipoacusia con umbrales auditivos superiores a los 40 dB en uno o en los dos oidos.
e Padece una infeccién por CMV.

e Hainiciado tratamiento para el CMV si se ha diagnosticado dicha infeccion.

¢ Seencuentraincluida en un protocolo de seguimiento cuando tiene factores de riesgo y ha pasado
las pruebas audiolégicas (tiene una audicidon normal).

¢ Se encuentra incluida en un protocolo de seguimiento cuando tiene una infeccién por CMV y
ha pasado las pruebas audioldgicas (tiene una audicién normal), independientemente de si ha
recibido tratamiento o no.

¢ Se ha gestionado una cita en Atencién Temprana cuando se ha detectado una hipoacusia
congénita.

El tercer filtro de la fase de Deteccidén del cribado (PEATCd) se considera ‘diagndstico’ porque establece
de una manera clara el diagndstico de una hipoacusia cuando el RN no pasa la prueba de PEATCa (13) .

A partir de ese momento, el proceso de cribado prosigue para establecer un diagndéstico mas completo
dela etiologia, la morfologiay la extensién clinica de la hipoacusia a través de mas pruebas multimodales.

D Sccuencia para completar el diagnéstico

La secuencia diagndstica sigue un orden légico para la realizacion de las diferentes actuaciones y
pruebas, de tal manera que los resultados de las que se llevan a cabo previamente puedan condicionar

la solicitud de las pruebas siguientes (Figura 1).
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—____ ) Anamnesis

La correcta secuencia de orientacién diagnodstica etiolégica requiere la recogida exhaustiva de los
antecedentes familiares y personales, incluyendo ademas los factores de riesgo.

Antecedentes familiares

Seria idéneo poder determinar el arbol genealdgico, teniendo en cuenta factores como el dinamismo de
los arboles genealdgicos de cara a la reevaluacion peridédica de los mismos, las adopciones, las técnicas
de reproduccién asistida (donacién évulo/espermatozoides) y/o la aparicion de mutaciones de novo;
preguntar acerca del patrén de herencia, consanguinidad, etnia y pais de origen.

Antecedentes personales y factores de riesgo

Debe incluirse informacién sobre el embarazo, el partoy el periodo neonatal, insistiendo en la exposicidn
a medicaciones, drogas y/o téxicos durante el embarazo (sindrome alcohdlico fetal), y en las infecciones
prenatales cuyo diagndstico puede hacerse en la madre, en el feto y en el RN. Ademas, se tendran en
cuenta otros factores de riesgo investigados en el primer filtro del cribado neonatal: estancia en UCI
> 5 dias, hiperbilirrubinemia, meningitis bacteriana y virica, hipotiroidismo congénito y/o sindromes o
trastornos genéticos asociados a hipoacusia.

En relaciéon con las infecciones, la mas importante es la infeccién congénita por CMV, y es por ello que
su deteccidn cobra importancia en la primera fase del cribado auditivo. También es relevante considerar
el complejo TORCHS (Toxoplasma, Rubeola, Citomegalovirus, Herpes Simple y Sifilis). Otros virus que
pueden ocasionar hipoacusia congénita son el virus Zika, el virus del Nilo, el VIH, la varicela neonatal,
entre otros. El padecimiento de una infeccidon no excluye la posibilidad de presentar de forma simultanea
una alteracién genética relacionada con la pérdida auditiva, como han demostrado algunos estudios
(14-16).

) Exploracion fisica

Signos exploratorios orientativos de una malformacién sindrémica

Se debe apreciar la morfologia craneofacial, el tamafo y la morfologia del pabellén auricular, asi como
lugar de implantacién, y la existencia de fositas o apéndices preauriculares, ademas de la atresia aural.
Tanto el labio leporino y el paladar hendido como la morfologia y la longitud del cuello, su movilidad y la
existencia de masas estan relacionadas con hipoacusia (13).

Se debe recoger la talla, habito corporal, coloracién de la piel, el peloy las lesiones cutaneas, la disposiciéon
de las hendiduras palpebrales, la distancia intercantal, la morfologia y color del iris y la cérnea, asi como
la agudeza visual, sin olvidar la musculatura motora ocular. Por otro lado, es importante observar la
morfologia y el tamafo de las extremidades.

En algunos sindromes, los signos y sintomas no audioldégicos pueden ser muy sutiles, especialmente
durante los primeros aflos de vida.
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Il Diagndstico audiolégico

Una vez confirmada una hipoacusia con umbrales > 40 dB mediante la realizacién de PEATCd, se debe
determinar si la pérdida de audicién que presenta el RN es de tipo transmisivo (o de conduccién) o
neurosensorial.

Para ello, después de la anamnesis y la exploracién fisica, la secuencia debe ir orientada en primer
lugar a descartar una hipoacusia de transmisién. Para ello se recomienda la realizacién de otoscopia y
timpanometria e impedanciometria.

* Otoscopia: permite excluir patologias de oido externo y/o de la membrana timpanica.
¢ Timpanometria e impedanciometria: permiten excluir patologias de oido medio.

- En casos dudosos se repetiran las pruebas en un plazo de tiempo que no prolongue el inicio
del tratamiento mas alla de los 6 meses.

- Debera tenerse en cuenta la posible coexistencia de patologias de oido externo y oido
medio (transmisivas o de conduccién) con patologias de oido interno y retrococleares
(neurosensoriales), por lo que se extremara la evaluacion individual de cada caso.

- Silosresultados de la otoscopia, la timpanometria y laimpedanciometria son normales, puede
descartarse una hipoacusia transmisiva o de conduccion.

- Sipor el contrario los resultados confirman un primer diagndstico de este tipo de hipoacusia,
se procedera a su tratamiento y reevaluacién con las mismas pruebas en un plazo de tiempo
gue no demore el tratamiento de una hipotética hipoacusia neurosensorial coexistente antes
de los 6 meses.

Una vez descartada una hipoacusia de transmisién, la secuencia diagndstica continla considerando
altamente probable la existencia de una hipoacusia neurosensorial. Para ello se pueden utilizar distintas
pruebas audioldgicas para graduar una probable hipoacusia neurosensorial y que son complementarias
entre si. Es por ello que la recomendacién es no utilizar un solo tipo de prueba, sino utilizar varias para
objetivar resultados concordantes entre ellas y asi establecer un diagnéstico y plantear un tratamiento
adecuado.

) Pruebas audiolégicas objetivas (Tabla 1)

« Timpanometria e Impedanciometria

Ademas de evaluar la situacién anatdmica del oido medio y su funcién, se puede estudiar el arco reflejo
del VIl y del VIII pares craneales por medio del reflejo estapedial y obtener informacién de lesiones
cocleares y retrococleares.

« Otoemisiones Acusticas (OEA)

Las OEA son imprescindibles para diferenciar la lesidn coclear o retrococlear, dado que su presencia
asociada a unos potenciales evocados auditivos patolégicos ayuda a definir la topografia retrococlear
de la lesidon.

» Potenciales Evocados Auditivos de Tronco Cerebral diagnésticos (PEATCd)

Ademas de determinar el umbral mediante el estudio de la onda V, el analisis de las latencias e
interlatencias del resto de las ondas ayuda a conocer la localizacién topolesional. La respuesta obtenida
informa sobre el estado de las altas frecuencias, entre 2.000 y 4.000 Hz. Sin embargo, tiene muy poca
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sensibilidad en las frecuencias bajas. Los tiempos de las latencias no se normalizan hasta el primer afo
de vida, lo que se debe tener en cuenta, sobre todo, en los grandes prematuros.

« Potenciales Evocados Auditivos de Estado Estable (PEAee)

Permiten determinar los umbrales en diversas frecuencias (500, 1.000, 2.000 y 4.000 Hz) , sin requerir la
participacion del sujeto. Los estudios de correlacién con audiometria de tono puro han confirmado la
validez en poblaciones neonatales, pediatricas y adultos jévenes con audicién normal. También sirven
para detectar restos auditivos en niflos pequefios en ausencia de respuesta en los PEATCd.

Se pueden realizar en ambos oidos de forma simultanea, lo que aporta rapidez al estudio. En los lactantes,
los umbrales casi no se modifican con la edad, a pesar de que si se afectan por la maduracién. En los
nifos pretérmino se observa un aumento de los umbrales. Estan alterados en la neuropatia auditivay en
las secundarias a lesién cerebral

Los PEAee, a diferencia de los PEATCd, no permiten conocer el diagndstico topolesional, pero son una
prueba segura e indispensable en la fase diagndstica.

Pruebas audioldgicas subjetivas

- Audiometria de observacion de la conducta

Este tipo de audiometria se puede realizar a niflos menores de 9 meses y se pueden llevar a cabo
con voz, tonos warble (FM) o banda estrecha. Las respuestas pueden ser: reflejo de la cabeza o las
extremidades, sobresalto en todo el cuerpo, succidn, parpadeo, elevaciéon de las cejas o el cese de ciertos
comportamientos, como el movimiento o la succidn. La observacién conductual es una medida subjetiva
de la capacidad auditiva y no proporciona informacién especifica de frecuencia.

Diagnéstico etiolégico

Con el objetivo de encontrar la causa de la hipoacusia diagnosticada en el RN, se proponen una serie de
estudios y pruebas complementarias que, realizados de forma secuencial, van a permitir una busqueda
eficiente y coordinada.

El diagnédstico etiolégico debe orientarse siguiendo una serie de puntos clave (13):

¢ El citomegalovirus congénito (CMVc) es en la actualidad la causa mas frecuente de infeccidén
congénita y provoca hasta el 30 % de las hipoacusias comprobadas durante los primeros afios de
vida (17). Es fundamental la deteccién del CMVc en RN que no superan la primera fase del cribado
auditivo, dado que la mayoria de los neonatos afectados por esta infeccién son asintomaticos al
nacer y, de estos, alrededor de un 10-15 % desarrollan sordera.

e La mayoria de las hipoacusias neurosensoriales congénitas tienen un caracter no sindrémico
y una etiologia genética, siendo, por lo tanto, los test genéticos la prueba diagndstica que ha
demostrado tener un mayor rendimiento (18).

e Tanto la Tomografia Computarizada (TC) como la Resonancia Magnética (RM) son métodos
adecuados para el diagndstico etiolégico de la hipoacusia congénita. En la actualidad, la RM es la
técnica de eleccién en las malformaciones de oido interno, conducto auditivo interno y cerebro.
Esta prueba debe ser el primer estudio de imagen, ya que las lesiones de oido interno son la causa
mas frecuente de hipoacusia neurosensorial infantil, (19,20).
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) Pruebas genéticas

Se debe buscar la confirmacién de una etiologia genética si los antecedentes, la exploracién y los
estudios solicitados no permiten concluir que la hipoacusia sea adquirida, o no hay indicios clinicos
que permitan sospecharla, ya que la mayoria de las hipoacusias neurosensoriales congénitas tienen un
caracter no sindrémico y una etiologia genética poligénica (13).

La hipoacusia es uno de los trastornos etiolégicamente mas heterogéneos, con mas de 400 sindromes
genéticos que incluyen como una caracteristica el déficit de audicidén total o parcial. Se estima que el 70
% de los casos de hipoacusia de causa genética son no sindrémicos. Estan descritos mas de 100 genes
asociados con la hipoacusia genética no sindrémica.

El objetivo de una evaluacién genética en personas sordas es establecer un diagndstico etiolégico y, al
hacerlo, permitir la implementacién de una estrategia personalizada de cuidados para preservar en la
medida de lo posible la audicién o minimizar el impacto de la hipoacusia.

La secuenciaciéon gendmica de nueva generacion (Next Generation Sequencing, NGS) dispone de 3
métodos para el diagndstico de las enfermedades hereditarias:

¢ a) Paneles de genes: secuenciacién de un conjunto de genes asociados con una enfermedad
concreta.

¢ b) Exoma (Whole-Exome Sequencing, WES): secuenciacion de las regiones del genoma que
codifican la informacién necesaria para la sintesis de proteinas (exones).

¢ ¢) Genoma completo (Whole Genome Sequencing, WGS): secuenciacion complete del genoma
del individuo.

El rendimiento diagndstico esperado de los paneles de genes se situa en torno al 50 % (21), oscilando entre
el13y el 100 % en funcidén de la metodologia empleada y la poblacién analizada (22,23). Concretamente,
los paneles genéticos dirigidos a una enfermedad o alteracién concreta han demostrado una mejor
precision con respecto a la secuenciacion del genoma completo (24). El estudio genético podra estar
dirigido a los genes sospechados en los casos en los que la anamnesis y la exploracion fisica ofrecen una
alta sospecha de hipoacusia sindrémica (25).

Por todo ello, este protocolo de diagnéstico recomienda la realizacién de paneles de genes asociados
a hipoacusia congénita como método mas coste efectivo para descartar origen genético en aquellas
hipoacusias congénitas > 41 dB. Podra realizarse un estudio dirigido a genes concretos si la orientacion
diagnostica establecida por el Servicio de Otorrinolaringologia conduce a una hipoacusia sindromica,
siempre con el asesoramiento pretest del Servicio de Genética Clinica de referencia. Los exomas son
la herramienta adecuada para identificar nuevos genes implicados en sorderas cuando no es posible
llegar a un diagndstico mediante un panel y se sigue sospechando una causa genética subyacente.

No existe un consenso a nivel internacional o nacional para plantear un estudio dirigido a un nimero
especifico o limitado de genes relacionados con hipoacusia no sindrémica (26). El abordaje mas
empleado por la mayoria de los centros es la realizacidon de estudios de secuenciacién de paneles de
genes seleccionados por su nivel de evidencia reconocida de relacién causal con la hipoacusia. Estos
paneles se van revisando periédicamente con la incorporacién de nuevos genes a medida que se van
describiendo con la investigacién en este campo. Como recomendacién general, para los casos que se
solicite estudio genético, se analizardn como minimo aquellos incluidos en la cartera basica de estudios
genéticos del SNS (27) aprobada por el Consejo Interterritorial de Salud y la Consejeria de Salud de la
Junta de Andalucia.

En Espafa, la ley establece la necesidad de que exista un proceso de consejo genético antesy después de
la realizacidon de cualquier prueba genética (28), asi como la necesidad de un consentimiento informado

Programa de cribado neonatal de hipoacusia. Diagnéstico C



especifico. El consejo genético es el procedimiento destinado a informar a una persona sobre las posibles
consecuencias para ella o su descendencia de los resultados de un andlisis o cribado genéticos y sus
ventajas y riesgos y, en su caso, para asesorarla en relacién con las posibles alternativas derivadas del
andlisis. Un resultado negativo solo indica que no se ha detectado una mutacién en los genes analizados,
pero no excluye la posibilidad de que la causa de la sordera sea genética. Es fundamental que esta
informacién sea transmitida adecuadamente a los familiares (por ejemplo, no eliminaria el riesgo de
tener nuevos hijos sordos). De este modo serd posible identificar rasgos sindrémicos de nueva aparicién
gue puedan no ser evidentes en el momento de la evaluacién inicial (13).

Se recomienda que aquellos centros sanitarios que no dispongan de laboratorio de genética deriven
la solicitud y las muestras para la realizaciéon de los estudios genéticos de hipoacusia a los centros de
referencia que establezca el SAS, con preferencia a su externalizacién a laboratorios privados.

Pruebas de imagen

El hueso temporal se desarrolla a partir del primer y segundo arco branquial, dando lugar al oido externo
y medio. De la vesicula auditiva se formara el oido interno, lo que significa que las malformaciones
de ambos no tienen por qué ocurrir de forma simultanea. Ademas, las malformaciones del conducto
auditivo interno (CAI) no tienen que relacionarse siempre con malformaciones del oido interno, aunque
todas ellas pueden asociarse. Segun la bibliografia, el 39 % de los nifios con hipoacusia tiene algun tipo
de malformacioén visible en la TC en el oido, y de ellos entre el 21y el 33 %, en el oido interno (29).

La importancia adquirida en la actualidad del diagndstico etiolégico de la hipoacusia congénita
ha hecho que en los Ultimos afios se hayan revisado los criterios de solicitud de pruebas de imagen.
Clasicamente se ha solicitado la TC como prueba estdndar para la valoraciéon prequirdrgica del implante
coclear. Aunque la maxima informacién se consigue con la realizacién conjunta de una RM y una TC,
este enfoque puede no ser la forma mas eficiente de emplear los recursos, ademas de someter a los
nifos a una innecesaria exposicidn a radiacién y anestesia (30).

e La TC se utiliza fundamentalmente para el diagnéstico de malformaciones del oido medio y
externo.

¢ La RMN se utiliza para el diagndstico del oido interno, del angulo pontocerebeloso y del cerebro.

En la actualidad, la recomendacién en las hipoacusias neurosensoriales es iniciar siempre el estudio
con una RMN (20,31). Los exdmenes con TC incrementan el riesgo de padecer cancer a lo largo de la
vida. Cuanto mayor sea el nifo, los riesgos debidos a la radiacidon serdn menores, por lo que, para las
malformaciones de oido medio y externo, se debe posponer el estudio con TC hasta los 3 o 4 afios de
edad, en el mejor de los casos (32).

- En este protocolo de diagndstico se propone realizar de eleccién y como Unica prueba una
RM de oido interno y CAl como parte del proceso de busqueda de un diagndstico etiolégico
en hipoacusias neurosensoriales > 41 dB. Unicamente se completara el estudio también con
imagen de TC de oido y mastoides si en la RM se encuentra patologia orgdnica como displasias
severas (p.ej. particion incompleta), anomalias del nervio cécleovestibular (VIII par craneal),
laberintitis osificante o hallazgos casuales de lesiones no relacionadas con el hueso temporal.

- La TC de oido y mastoides seria la prueba de eleccién para los casos de hipoacusia de
transmisién confirmadas > 40 dB no relacionadas con otitis media con efusién (OME) u otras
patologias de oido medio, para descartar malformaciones de oido externo y/o medio como
aplasias o displasias osiculares.

- Estaria indicado realizar simultdaneamente RM y TC de oido en caso de pacientes con atresia
de conducto auditivo externo, confirmacién diagndstica o signos exploratorios que indiquen
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presencia de una malformacién craneofacial, por la elevada probabilidad de concomitancia
de malformacién de oido externo y medio con displasias cocleovestibulares y/o anormalidades
de CAl y VIl par craneal.

En cualquier caso, la realizacion de las pruebas de imagen (tanto RM como TC) en pacientes menores de
6 meses debe individualizarse y valorar detenidamente el riesgo-beneficio porque en la mayoria de las
ocasiones la actitud terapéutica no va a cambiar y se puede evitar sedaciones en nifios tan pequefos y/o
disminuir el riesgo de la radiacion.

Otros estudios y exploraciones

Es fundamental un abordaje interdisciplinar en el estudio etiolégico de la hipoacusia del RN para
confirmar o apoyar hipdtesis diagndsticas y para descartar la presencia de alteraciones en otros érganos
y sistemas. Asi, es necesaria la valoracién de las esferas neurolégica, oftalmoldgica, cardioldgica, entre
otras, asi como obtener datos del desarrollo psicomotor y cognitivo del RN (30). Este estudio de las
eventuales patologias concomitantes con la hipoacusia neurosensorial sera llevado a cabo por Pediatria
(hospitalaria o de Atencién Primaria) segun los protocolos especificos de cada sindrome o enfermedad.

A continuacién se enumeran diferentes pruebas complementarias que puede ser recomendable realizar
en RN con diagndstico confirmado de hipoacusia neurosensorial, individualizando cada caso (13):

¢ Valoracion oftalmoldgica: es necesario realizar una completa exploracién oftalmolégica en todos
los casos, dado que un tercio de los RN con hipoacusia presentan alteraciones en esta exploraciéon
que, por otra parte, puede orientar hacia la etiologia de la sordera.

¢ Pruebas de laboratorio: deberan guiarse siempre por la sospecha clinica:
- Diagnéstico de infecciones vinculadas a la hipoacusia.

- Determinacién de metabolismo tiroideo en RN con sospecha o diagndstico de sindrome de
Pendred.

- Estudio de orina y funcién renal en pacientes con sospecha de sindrome de Alport y/o
sindrome otobraquiorenal.

- Otras determinaciones, como la resistencia a insulina, relacionada con el sindrome de
Wolfram, o el estudio de la funcién renal y paratiroidea en el sindrome de hipoparatiroidismo
y sordera neurosensorial junto con enfermedad renal.

¢ Electrocardiograma (ECG): especialmente en hipoacusia neurosensorial profunda, para descartar

un intervalo QT prolongado asociado al sindrome de Jervell y Lange-Nielsen y prevenir asi la
posibilidad de muerte subita.
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I Infografias

Secuencia para completar el diagnéstico

La secuencia diagndstica sigue un orden légico para la realizacion de las diferentes actuaciones y
pruebas, de tal manera que los resultados de las que se llevan a cabo previamente puedan condicionar
la solicitud de las pruebas siguientes.

’ Anamnesis Exploracioén fisica )

Antecedentes familiares. ¢ Aspecto general

¢ Antecedentes personales: historia » Morfologia craneofacial
clinica del embarazo y perinatal
(factores de riesgo).

@ Diagnoéstico audiolégico )

¢ Pruebas objetivas: PEATCa, PEATCd, OEAL, timpanometria, impedanciometria
e Pruebas subjetivas: audiometria por observaciéon de la conducta

Pruebas genéticas )

¢ Panel de genes asociado a la hipoacusia congénita

Pruebas de imagen )

¢ HNS: Resonancia Magnética (RM)

e HT: Tomografia Computarizada (TC)

@ Pruebas de laboratorio ECG / Valoracién oftalmolégica )

Figura 1. Secuencia diagnéstica recomendada para el estudio audiolégico y etiolégico de la hipoacusia congénita
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Pruebas audiolégicas objetivas

Tipo de prueba

CH

B

;Qué evalua?

DD@

Informacién aportada

Observaciones

(Timpanometrl'a e La situacion Detecta patologia de A
impedanciometria anatémica del oido oido medio y aporta
medio y su funcién. informacion de
Permite estudiar el lesiones cocleares y
arco reflejo del Vil y retrococleares.
del VIII par craneal
por medio del reflejo
estapedial.
\ J/
( )
Otoemisiones Estudia la indemnidad Junto con PEATCd
acusticas de las células ciliadas patolégicos ayuda a
externas. definir la topografia
Ayuda a diferenciar de una lesion
lesién coclear de una retrococlear.
retrococlear.
\. J
4 )
Potenciales evocados Determina el umbral La respuesta obtenida Poca sensibilidad
auditivos del tronco mediante el estudio informa sobre la en frecuencias
cerebral diagndsticos de la onda V. El analisis audicion en las bajas. Latencias no
(PEATCd) de las latencias e frecuencias entre normalizadas hasta el
interlatencias del resto 2.000-4.000 Hz. afo de vida, a tener
de ondas ayuda a la en cuenta sobre
localizacién topo- todo en grandes
lesional. prematuros.
\ J

auditivos de estado
estable (PEAee)

Potenciales evocados

Permite determinar
un audiograma
estimado objetivo para
las frecuencias 500,
1.000, 2.000 y 4.000
Hz. Detecta restos
auditivos en nifos
pequefios con PEATCd
alterados.

Estdn alterados en
neuropatia auditiva
y en secundarias a
lesion cerebral.

Permite el estudio
simultdneo de ambos
oidos, disminuyendo
el tiempo de
realizacion del mismo.
Las respuestas
apenas se alteran en
lactantes.

En RN prematuros se
objetiva aumento de
los umbrales.

J
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Protocolo de diagnéstico de hipoacusia neonatal

Qué

Descartar la
existencia de
una hipoacusia
de transmision
o conduccién

Tratar las
patologias de
oido externo

y oido medio,
en caso de que
existan

Identificar
antecedentes
personales y
familiares

Identificar
signos
exploratorios
orientativos
de una
malformacién
sindrémica

Efectuar el
diagnéstico
de hipoacusia
neurosensorial
y el grado de
pérdida

Diagnéstico de
enfermedades
sindrémicas

Realizacién
de pruebas
genéticas

Consejo
genético

Realizaciéon
de pruebas de
imagen

Quién

« Pediatra
* ORL

» Pediatra
* ORL

» Pediatra
* ORL

» Pediatra
* ORL

* Pediatra
* ORL
» Oftalmologia

» Laboratorio
de Genética

» Laboratorio
de Genética

» Radiologia

Cuando

Tras el
diagndstico de
una hipoacusia
en la fase de
deteccién del
cribado

Antes de que se
alcancen los 6
meses de vida

Antes de que se
alcancen los 6
meses de vida

Antes de que se
alcancen los 6
meses de vida

Antes de que se
alcancen los 6
meses de vida

Antes de que se
alcancen los 6
meses de vida

Antes de que se
alcancen los 6
meses de vida

Antes de que se
alcancen los 6
meses de vida

Antes de que se
alcancen los 6
meses de vida

Dénde

Servicio de:
» Pediatria
« ORL

Servicio de:
» Pediatria
« ORL

Servicio de:
» Pediatria
* ORL

Servicio de:
* Pediatria
* ORL

Servicio de:
* Pediatria
« ORL

Servicio de:

* Pediatria

* ORL

» Oftalmologia

Unidad de
Genética
Clinica

Unidad de
Genética
Clinica o
consulta ORL
especializada

Servicio de

Radiodiagnéstico

Cémo

* Anamnesis
* Timpanometria
* Impedanciometria

» Observacion
expectante

» Antibidtico

* Drenaje
transtimpanico e
insercion de tubo de
ventilaciéon

* Anamnesis
* Historia clinica

* Exploracion fisica

* objetivas
* subjetivas

Exploracion:

« fisica

» oftalmoldgica
* cardiolégica

* Paneles genéticos
* NGS
* Exoma

Informacioén

sobre diagnéstico,
prondstico,
tratamiento o
seguimiento del
paciente o de sus
familiares y para la
toma de decisiones
reproductivas del
individuo o de sus
familiares

Estudio morfolégico
del oido y de los
demas érganos
afectos en los
sindromes
diagnosticados

Pruebas audioldgicas:

* Presencia de meconio y
otras secreciones en el oido
externo

* Elevada prevalencia de
otitis medias agudas y
serosas en los primeros
meses de la vida

» Evolucién natural hacia
la curacién
» Evidencias cientificas

* Importancia del arbol
genealdgico en la herencia
de la hipoacusia

* Importancia del embarazo
y del parto en la génesis de
hipoacusias no hereditarias

Prevalencia de
malformaciones con
hipoacusia

El escalamiento del
tratamiento depende del
grado de la pérdida de
audicion

Prevalencia de sindromes
con hipoacusia

» Evidencias cientificas
* Prescripciéon normativa

» Evidencias cientificas
* Prescripcién normativa

Elevada prevalencia de
hallazgos patoldgicos en
oido interno
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D Introduccion

El protocolo de deteccidén precoz y el protocolo de diagndstico del cribado neonatal de hipoacusia
propuesto permiten la deteccién temprana de posibles casos de hipoacusia neonatal y la puesta en
marcha de forma coordinada de circuitos que permitan confirmar el diagndéstico audiolégico y la
busqueda de un diagndstico etiolégico.

Una vez completadas estas etapas, el objetivo debe centrarse en el nifio/a y su familia, proporcionando
unatempranay éptimaintervencion que permita el desarrollo de la escucha, el hablay el lenguaje, dentro
de las etapas evolutivas que corresponden para situar al RN con sordera en igualdad de condiciones que
sus pares oyentes en el momento de iniciar su proceso educativo y de escolarizacién (33).

Este tratamiento habilitador de la audicién debe acompafiarse de una atencidén temprana para un
abordaje integral de este problema de salud. Las opciones de tratamiento incluirdn diferentes itinerarios
terapéuticos cuyos pilares serdn la adaptacién audioprotésica, el implante coclear (IC) y la atencién
temprana, donde la intervenciéon logopédica especializada serd imprescindible para la estimulacién
auditiva y el desarrollo del lenguaje oral, asi como de las habilidades cognitivas y de aprendizaje que
de ellos se derivan. Ademas, es tarea fundamental apoyar a las familias y fortalecer sus destrezas como
primeros educadores a través del apoyo emocional y el asesoramiento (34).

Especial interés se debe prestar a aquellos niflos/as que presentan una hipoacusia asociada a un
trastorno del desarrollo o del neurodesarrollo o un problema médico importante que, ademas de
retrasar en muchos casos la edad en la que se diagnostica la pérdida auditiva, precisan de equipos
interdisciplinares y transdisciplinares para su correcta intervencion terapéutica (35). Alrededor del 40 %
de los niflos/as con hipoacusia presentan una discapacidad afiadida o asociada, un porcentaje que esta
aumentando considerablemente en numero y diversidad, lo que supone un importante desafio para
los programas de deteccidén y diagnéstico precoz e intervencién temprana de la hipoacusia infantil (36).

I Poblacion diana

La poblacién diana de este protocolo de tratamiento serdn aquellos RN que hayan completado la
secuencia diagndstica audiolégica propuesta en el protocolo de diagndstico del cribado neonatal de
hipoacusia con diagnéstico confirmado de hipoacusia con umbrales auditivos superiores a los 40 dB en
uno o los dos oidos.

Il Objetivo

Proporcionar antes de los 6 meses de edad una atencién integral a nifios/as con diagndstico de hipoacusia
de cualquier grado mediante un tratamiento habilitador audiolégico oportuno y un abordaje adecuado
de las demas comorbilidades y malformaciones sindrémicas asociadas.
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D nformacion necesaria obtenida del protocolo de
diagnostico

Antes de los 6 meses del nacimiento se estd en condiciones de saber si:

¢ 1. Tiene una hipoacusia con umbrales auditivos superiores a los 40 dB en uno o en los dos oidos.
e 2. Existen factores de riesgo de hipoacusia.

e 3. Existen comorbilidades o malformaciones sindrémicas.

e 4. Existen discapacidades afiadidas.

e 5. Padece una infecciéon por CMV.

e 6. Ha iniciado, si lo requiere, tratamiento para el citomegalovirus si se ha diagnosticado una
infecciéon por CMV

e 7. Ha iniciado o se ha planificado la atencién y el tratamiento de las comorbilidades y demas
malformaciones sindrémicas.

e 8. Se encuentra incluida en un protocolo de seguimiento cuando tiene factores de riesgo y ha
pasado las pruebas audioldgicas (tiene una audicién normal).

e 9. Se encuentra incluida en un protocolo de seguimiento cuando tiene una infeccién por CMV y
ha pasado las pruebas audioldgicas (tiene una audicién normal), independientemente de si ha
recibido tratamiento o no.

¢ 10. Se ha gestionado una cita en Atencién Temprana cuando se ha detectado una hipoacusia
congénita.

*Aquellos nifios/as con diagndstico confirmado de hipoacusia, pero a la espera de resultados de pruebas
genéticas, pasaran sin demora a la fase de tratamiento aun sin diagndstico genético definitivo.

A partir del Diagnéstico al que se ha llegado antes de los 6 meses de vida, el proceso de cribado prosigue
para plantear e iniciar el tratamiento idéneo dentro de ese plazo.

I Sccuencia terapéutica

La severidad, la gravedad y la pertinencia del tratamiento de las comorbilidades y malformaciones sin-
drémicas determinan la secuencia terapéutica global.

La secuencia terapéutica especifica de la hipoacusia se determina por el grado de afectacién audioldgica
del oido o de los oidos afectados y tiene tres objetivos principales:
e Proporcionar una comunicacién oral que permita la integracidon social y escolar del RN.

e Promover una audicién bilateral lo mas similar posible a la audicién normal que mantenga una
estimulacién de ambas vias auditivas.

¢ Abordaje global centrado en el RN y su familia.

En funcién del escenario individual y del contexto de la decisién de la familia, se abren varios itinerarios
terapéuticos *
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Itinerarios terapéuticos

Sin comorbilidades y/o Con comorbilidades y/o
malformaciones sindrémicas malformaciones sindrémicas

Hipoacusia bilateral simétrica e ltinerario 2
<40dB
Hipoacusia bilateral simétrica . . . .

P Itinerario 3 Itinerario 4
>41dBy=<70dB
Hipoacusia bilateral simétrica . . . .

P Itinerario 5 Itinerario 6
>71dB
Hipoacusia asimétrica . . : :

P ) . Itinerario 7 Itinerario 8
< 40 dB en el oido mejor

*En estos itinerarios se consideran unicamente hipoacusias neurosensoriales. Los casos de hipoacusias
de diversos grados transmisivas o mixtas, en contextos de malformaciones mayores o menores de oido
externo y/o oido medio confirmadas por TC, se excluyen de dichos itinerarios pues requieren un estudio
detallado muy individualizado para proponer opciones terapéuticas funcionales y/o reconstructivas.

Itinerarios terapéuticos

Un programa de deteccidn precoz de la hipoacusia congénita debe alcanzar cotas de alta calidad en
todas sus fases, desde la sospecha hasta la confirmacién diagndstica y a la provisiéon del tratamiento mas
adecuado en cada caso, incluyendo la adaptacién protésica y la atencién temprana (37). La propuesta
de tratamiento requiere de un abordaje global, inmediato al momento del diagnéstico, basado en
itinerarios terapéuticos facilmente identificables por los profesionales y las familias.

Itinerario terapéutico 1.

Hipoacusia neurosensorial bilateral simétrica menor o igual
de 40 dB (grado leve) sin comorbilidades ni malformaciones
sindromicas

* Tratamiento médico y/o quirdrgico de la otitis media secretora concomitante o de otras patologias
de oido medio, si procede.

¢ Valorar estudio y adaptacién audioprotésica bilateral, individualizandolo segun el caso.

e Atencién temprana. Individualizar cada caso, valorando una intervencién logopédica.
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) Itinerario terapéutico 2:

Hipoacusia neurosensorial bilateral simétrica menor o igual
de40dB(gradoleve) concomorbilidadesy/omalformaciones
sindromicas

e Tratamiento médico y/o quirurgico de la otitis media secretora concomitante o de otras patologias

de oido medio, si procede.

e Estudio y adaptaciéon audioprotésica bilateral.

e Atencién temprana. Individualizar cada caso, valorando una intervencién logopédica.

e Atencidn a las comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas:

Valoraciéon dirigida por profesionales especializados: genetista, neuropediatra, psicélogo,
trabajador social y otros profesionales seglin cada caso.

e Informacién y asesoramiento a las familias.

—____ ) Itinerario terapéutico 3:
Hipoacusia neurosensorial bilateral simétrica mayor de
41 dB y menor o igual de 70 dB (grado moderado) sin
comorbilidades ni malformaciones sindromicas
e Tratamiento médico y/o quirurgico de la otitis media secretora concomitante o de otras patologias
de oido medio, si procede.
e Estudioy adaptacién audioprotésica bilateral.
e Atencién temprana.
e Intervencién logopédica especializada:
Evaluacién, diagnéstico e intervencion sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.
Evaluacion funcional de la audiciéon. Estimulacién y entrenamiento auditivo.

¢ Informacioén y asesoramiento a las familias.

—_ ) Itinerario terapéutico 4:
Hipoacusia neurosensorial bilateral simétrica mayor de
41 dB y menor o igual de 70 dB (grado moderado) con
comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas

e Tratamiento médico y/o quirdrgico de la otitis media secretora concomitante o de otras patologias
de oido medio, si procede.

e Estudioy adaptacién audioprotésica bilateral.
e Atencién temprana.

e Intervencién logopédica especializada:
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- Evaluacioén, diagnéstico e intervencion sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.
- Evaluacién funcional de la audicién. Estimulacién y entrenamiento auditivo.
e Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas:

- Valoracién dirigida por profesionales especializados: genetista, neuropediatra, psicélogo,
trabajador social y otros profesionales segun cada caso.

e Informacién y asesoramiento a las familias.

—____ ) ltinerario terapéutico 5:
Hipoacusia neurosensorial bilateral simétrica mayor de
71 dB (grado severo-profundo) sin comorbilidades ni
mMalformaciones sindromicas

e Tratamiento médico y/o quirdrgico de la otitis media secretora concomitante o de otras patologias
de oido medio, si procede.

e Estudioy adaptacién audioprotésica bilateral.
e Atencién temprana.
¢ Intervencion logopédica especializada:
- Evaluacioén, diagnéstico e intervencion sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.

- Evaluacién funcional de la audicién. Estimulacién y entrenamiento auditivo.

¢ Informacioén y asesoramiento a las familias.

¢ Derivacion al Programa de Implantes Cocleares de referencia.

—__ ) lItinerario terapéutico 6:
Hipoacusia neurosensorial bilateral simétrica mayor de
71 dB (grado severo-profundo) con comorbilidades y/o
mMalformaciones sindromicas

e Tratamiento médico y/o quirurgico de la otitis media secretora concomitante o de otras patologias
de oido medio, si procede.

¢ Estudioy adaptacién audioprotésica bilateral.
e Atencién temprana.
¢ Intervencion logopédica especializada:
- Evaluacioén, diagnéstico e intervencion sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.

- Evaluacién funcional de la audicién. Estimulacién y entrenamiento auditivo.

e Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas:

- Valoracion dirigida por profesionales especializados: genetista, neuropediatra, psicélogo,
trabajador social y otros profesionales segln cada caso.

¢ Informacién y asesoramiento a las familias.

¢ Derivacién al Programa de Implantes Cocleares de referencia.

Tratamiento



—____ ) ltinerario terapéutico 7:
Hipoacusia neurosensorial asimétrica con umbrales
menores o iguales de 40 dB (grado leve) en el oido mejor sin
comorbilidades ni malformaciones sindromicas

e Tratamiento médico y/o quirurgico de la otitis media secretora concomitante o de otras patologias
de oido medio, si procede.

Si tiene umbrales > 41 dB y < 70 dB en el oido peor:
e Estudioy adaptacién audioprotésica uni o bilateral.
e Atencién temprana.
¢ Intervencién logopédica especializada:
- Evaluacién, diagnéstico e intervencidon sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.

- Evaluacién funcional de la audicién. Estimulacién y entrenamiento auditivo.

¢ Informacioén y asesoramiento a las familias.

Si tiene umbrales > 71 dB en el oido peor:
e Estudioy adaptacién audioprotésica uni o bilateral.
e Atencién temprana.
¢ Intervencién logopédica especializada:
- Evaluacién, diagnéstico e intervencidon sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.

- Evaluacién funcional de la audicién. Estimulacién y entrenamiento auditivo.

¢ Informacién y asesoramiento a las familias.

e Derivaciéon al Programa de Implantes Cocleares de referencia.

—____ ) Itinerario terapéutico 8:
Hipoacusia neurosensorial asimeétrica con umbrales
menores o iguales de 40 dB (grado leve) en el oido mejor
con comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas

« Tratamiento médico y/o quirdrgico de la otitis media secretora concomitante, si procede.

Si umbrales > 41dB y < 70 dB en el oido peor:

e Estudio y adaptaciéon audioprotésica uni o bilateral.
e Atencién temprana.

e Intervencién logopédica especializada:

- Evaluacién, diagnéstico e intervencién sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.

Tratamiento
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- Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas:

- Valoracién dirigida por profesionales especializados: genetista, neuropediatra, psicélogo,
trabajador social y otros profesionales segin cada caso.

¢ Informacién y asesoramiento a las familias.

Si umbrales > 71 dB en oido peor:
e Estudioy adaptacién audioprotésica uni o bilateral.
¢ Atencién temprana.
¢ Intervencion logopédica especializada:
- Evaluacién, diagnéstico e intervencidon sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.

- Evaluacién funcional de la audicién. Estimulacién y entrenamiento auditivo.

e Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas:

- Valoracién dirigida por profesionales especializados: genetista, neuropediatra, psicdlogo,
trabajador social y otros profesionales segln cada caso.

¢ Informaciény asesoramiento a las familias.

e Derivacién al Programa de Implantes Cocleares de referencia.

—___ ) lItinerario terapéutico 9:
Hipoacusia neurosensorialasimétricacon umlbrales mayores
de 41 dB y menores o iguales de 70 dB en el oido mejor
(grado moderado) sin comorbilidades ni malformaciones
sindromicas

e Tratamiento médico y/o quirdrgico de la otitis media secretora concomitante, si procede.
e Estudioy adaptacién audioprotésica bilateral.
e Atencién temprana.
¢ Intervencién logopédica especializada:
- Evaluacién, diagndstico e intervencidon sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.

- Evaluacién funcional de la audicién. Estimulacién y entrenamiento auditivo.

¢ Informacién y asesoramiento a las familias.

e Derivacion al Programa de Implantes Cocleares de referencia.

—__ ) Itinerario terapéutico 10:
Hipoacusia neurosensorialasimétricacon umlbrales mayores
de 41 dB y menores o iguales de 70 dB en el oido mejor
(grado moderado) con comorbilidades y/o malformaciones

sindromicas
Tratamiento



e Tratamiento médico y/o quirdrgico de la otitis media secretora concomitante, si procede.
e Estudioy adaptacién audioprotésica bilateral.
¢ Atencién temprana.
¢ Intervencion logopédica especializada:
- Evaluacién, diagnédstico e intervencion sobre el desarrollo comunicativo y del lenguaje oral.

- Evaluacion funcional de la audicion. Estimulacion y entrenamiento auditivo.

*  Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas:

- Valoracién dirigida por profesionales especializados: genetista, neuropediatra, psicélogo,
trabajador social y otros profesionales segln cada caso.

¢ Informacién y asesoramiento a las familias.

¢ Derivacién al Programa de Implantes Cocleares de referencia.

P Adaptacion audioprotésica infantil

El objetivo principal de la amplificacién auditiva en un menor con diagndstico de hipoacusia confirmada
es proporcionarle la oportunidad de tener acceso a un entorno sonoro y, en especial, al habla.

Entre los objetivos de la amplificacién hay que destacar que se debe proporcionar una distorsién minima
del sonido, potenciar el desarrollo de una estrategia de procesamiento de la seflal adecuada, seleccionar
las caracteristicas que maximicen la audibilidad de la sefial deseaday la reduccién del ruido, ademas de
ofrecer flexibilidad, tener facilidad de conexién a dispositivos externos y garantizar la comodidad fisica
que permita el uso diario constante (1). Por otro lado, es fundamental asegurar que no hay un exceso de
sobreamplificacién, que podria provocar un dano auditivo secundario.

En la edad infantil, la evaluacion auditiva y el tratamiento audioprotésico tienen una serie de
peculiaridades:

¢ El rango de edad de O a 6 anos es el que mas dificultades plantea en cuanto a la evaluacién y
habilitacion auditiva.

e El oido externo del nifio/a estd en continuo crecimiento y eso hace que sea necesaria una
evaluacién individualizada del estado del conducto auditivo externo a través de las mediciones en
oido real (RECD, Real Ear Coupler Difference).

e Habitualmente los entornos naturales de comunicacién de los niflos/as son mas ruidosos y
reverberantes que los de los adultos. Por ello es necesario una adaptacién audioprotésica por un
profesional experimentado que realice una monitorizacién continuada del correcto uso de las
prétesis y de su rendimiento funcional en situaciones con ruido de fondo.

e Por ultimo, es fundamental que todo el proceso se centre en el nifio/a y la familia y que haya una
coordinacién interdisciplinar en colaboracién con la familia (38).

Gracias al programa de deteccién precoz de la hipoacusia, el diagndstico se realiza en los primeros
meses de vida. Una vez confirmado el tipo de hipoacusia y su severidad, la recomendacién temprana de
audioprodtesis es una parte fundamental de la intervencién en nifios/as con discapacidad auditiva. Esto
implica un importante reto para el audioprotesista, pues se enfrenta no solo a dificultades anatémicas,
sino a niflos/as que por su temprana edad no son capaces de indicar si perciben o no el sonido, por lo
gue sera necesario orientar la evaluacién por medio de la observacién (audiometria conductual) y de los
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resultados de las pruebas objetivas electrofisiolégicas (39).

La adaptacion audioprotésica tiene como punto de partida fundamental la selecciéon del audifono
apropiado. Clasicamente se ha recomendado la utilizacién de audifonos retroauriculares (BTE, behind
the ear) teniendo en cuenta los cambios evolutivos en el tamafo y forma del oido externo de los nifos.
Por otro lado, y gracias a la evolucion tecnoldgica, en la actualidad se utiliza un procesamiento de
sefnal digital. Teniendo en cuenta estas premisas, la eleccién de los audifonos mas apropiados debe
decidirla el audiélogo protésico o audioprotesista en estrecha colaboracion con el/la otorrinolaringélogo
prescriptor. La eleccién de un modelo retroauricular (BTE) o RITE (receiver in the ear) /RIC (receiver in
canal) dependera de la edad, de la amplificacién requerida, del tipo de molde necesario, que debera ir
mas o menos abierto dependiendo de la pérdida, de las condiciones fisicas y patolégicas que presente,
etc.

Uno de los factores mas importantes a tener en cuenta en la eleccién del audifono son las medidas de
conectividad que posea. De ellas dependerd la ayuda en el acceso a la informacién sonora que el nifio/a
pueda tener del entorno, especialmente a nivel educativo. Entre las medidas de accesibilidad disponibles
en los diversos modelos de audifonos se encuentran los sistemas de induccién magnética, la FM u
otros sistemas inaldmbricos como el Bluetooth. En la actualidad, en nuestra comunidad auténoma, es
fundamental que cualquier tipo de audifono que se adapte a un nifio/a tenga opciones de conectividad,
ya sea BTE o RITE/RIC, pero siempre en convivencia con el sistema de induccién electromagnética, al
menos, hasta que se haya generalizado la adaptacion de otros sistemas mas modernos en los espacios
publicos, centros educativos, culturales y de ocio de la comunidad.

Los moldesde los audifonosdeberdn ser renovados periédicamente con nuevas medicionesdel conducto
auditivo externo (CAE) por el crecimiento del mismo. Ademas, es recomendable verificar regularmente
la integridad de la conexién entre el molde del oido, el tubo, el codo y el audifono. Con respecto a los
micréfonos, se recomienda el uso de micréfonos omnidireccionales, ya que los direccionales pueden
reducir la audibilidad de las personas que hablan fuera de su radio de accién, lo que limita el aprendizaje
incidental, en un momento de especial relevancia para el desarrollo del lenguaje y otros aprendizajes.
(33)

En cuanto a la seguridad, es obligatorio hasta los dos afios de edad utilizar portabaterias a prueba de
manipulaciones para disminuir la probabilidad de ingestidn de la bateria, o bien el uso de audioprdtesis
recargables que ya no tienen ese compartimento y por lo tanto, no existe el riesgo. Se deben desactivar
o bloguear los controles de volumen, o utilizar una compresién de amplio rango dindmico, eliminando
la necesidad de manipulacién de control de volumen. El ancho de banda a utilizar debe ser el que
contemple mayor versatilidad en la amplificacién de todas las frecuencias, creando programas que se
iran adaptando al contexto en el que se desenvuelva el nifio/a.

La Comisién para la Deteccién Precoz de la Hipoacusia (CODEPEH), en su actualizacién de 2019 sobre
las recomendaciones de tratamiento de la hipoacusia infantil, recoge una serie de premisas a tener en
cuenta para la adaptacion audioprotésica en menores:

¢ Para el ajuste de los audifonos hay que tener en cuenta los valores RECD (diferencia entre el oido
real y el acoplador), que ademas pueden variar sustancialmente de la edad infantil a la adulta
(los ninos suelen tener RECD mas largos que los adultos). Estos valores permiten verificar el
cumplimiento de las caracteristicas técnicas de los audifonos, comprobar la correcta reparacion de
los mismos, medir las variaciones de los distintos parametros después de modificar los controles
de éstos y posibilitar la evaluacién objetiva de la adaptaciéon de la prétesis mediante la realizaciéon
de las medidas en oido real.

e El umbral de disconfort indicara la limitacién de la amplificacién y es uno de los aspectos mas
importantes en la adaptaciéon protésica. Para las adaptaciones pediatricas, los métodos de
prescripcion de la ganancia mas recomendados son el DSLv5a y NALNLI. Se deben tener en
cuenta los distintos valores predictivos segun la edad en caso de no poder medir con seguridad

los umbrales de disconfort.
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¢ Se recomienda compresién en el rango dindmico, alterando minimamente la sefial del habla.
La amplificacion del ancho de banda de alta frecuencia mejorara la audibilidad de sonidos de
espectro agudo.

¢ La validaciéon de los audifonos debe ser continua, ya que en estas edades es frecuente que a la
pérdida auditiva neurosensorial se afiada una pérdida de transmisién por presentar problemas
de oido medio. Tampoco se puede olvidar la posibilidad de que se trate de una hipoacusia
progresiva. Se debe tener en cuenta la edad auditiva del nifio/a, su edad cronolégica y la historia
clinica, ademas de valorar el desarrollo logopédico, cognitivo y psicomotor antes y después de la
adaptacion. Se debe explorar la correcta localizacién del sonido con audifonos, la discriminacién
frecuencial funcional (sonidos de Ling) y la adecuada discriminacién en ambiente ruidoso.

El eje de la intervencidon audioprotésica es el paciente y su familia. Por tanto, el asesoramiento a los
padres y su instruccién en el manejo de las prétesis auditivas, asi como la verificacién de su correcto
funcionamiento, deben ser continuos. Hay que educar a cuidadores, logopedas y profesores para que
ellos también sean participes de este asesoramiento (38).

Implante coclear

La Guia Clinica sobre Implantes Cocleares de la Sociedad Espainola de Otorrinolaringologia y Cirugia de
Cabeza y Cuello establece la indicacién fundamental de implante coclear en nifios de acuerdo con los
siguientes criterios (40):

¢ 1. Hipoacusia neurosensorial bilateral de severa (pérdida auditiva 71-90 dB HL) a profunda (pérdida
auditiva mayor de 90 dB HL) en el rango de frecuencias conversacionales (de 500 a 4.000 Hz) en
nifos a partir de los 6 meses de edad.

- En nifos, ademas del criterio audiométrico, se debe considerar en qué medida el desarrollo
del lenguaje y de las habilidades de escucha estadn correlacionadas con la edad cronoldgica
y el desarrollo cognitivo. En nifios menores de un afo de edad se requiere de hospitales
con personal entrenado que dispongan de los medios adecuados, de forma que en dichas
condiciones el riesgo anestésico y quirdrgico de un nifio/a menor de un aflo sea comparable al
de niflos mayoresy adultos. Asimismo, estos centros deben contar con equiposy profesionales
capaces de llevar a cabo un diagndstico audiométrico fiable, de forma que el limite inferior de
edad no marque la seguridad diagnéstica para determinar el grado de hipoacusia (41).

¢ 2. Sin beneficio o con minimo beneficio con audifono después de un periodo de prueba de 3-6
meses (a excepcion de la existencia de una contraindicacion).

e 3. Hipoacusia prelocutiva (instaurada antes del desarrollo del lenguaje, entre el nacimiento y los
2 afnos), perilocutiva (instaurada durante la fase de aprendizaje del lenguaje, entre los 2 y 4 aflos
aproximadamente) y poslocutiva (instaurada después de la estructuracion del lenguaje, a partir
de los 5 aflos aproximadamente).

e 4, Estudios de imagen (RM o la combinaciéon de TC + RM) que confirmen la viabilidad de inserciéon
de los electrodos en la coéclea y la presencia del nervio coclear, en ausencia de alteraciones
centrales que comprometan la via auditiva. La aparicién de una hipoacusia neurosensorial bilateral
en el contexto de una meningitis debe ser considerada como una urgencia en la colocacién uni o
bilateral de IC ante el riesgo de una laberintitis osificante.

e 5, Evaluacioén psicoldgica, pediatricay neurolégica positiva, que confirme el beneficio que aportara
el implante. La indicacién de IC debe ser realizada por un equipo multidisciplinar.

Por otra parte, en funcién de las caracteristicas o grados de hipoacusia del RN, y tomando como
referencia la Guia Clinica sobre Implantes Cocleares de la Sociedad Espafiola de Otorrinolaringologia y
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Cirugia de Cabeza y Cuello (8), se establecen una serie de indicaciones concretas:

Hipoacusia bilateral de grado severo-profundo: implantes cocleares bilaterales

Los principales beneficios de la audicidon binaural son la mejor comprensién en ruido y la capacidad
de localizar el sonido. Ademas de los mencionados beneficios, la colocacién de IC bilaterales en nifios
prelocutivos facilita un éptimo desarrollo de las vias y centros auditivos.

La implantaciéon bilateral puede ser llevada a cabo de forma secuencial o simultanea. Los estudios
muestran que, de ser posible, es mejor indicar una implantacién bilateral simultanea y, de no ser asi,
que el tiempo trascurrido entre la implantacién de ambos oidos sea el minimo posible. Se recomienda
considerar las siguientes premisas para la implantacidon coclear bilateral (42,43):

¢ Todos los menores con hipoacusia neurosensorial bilateral severo-profunda, pre o poslocutiva,
deben recibir unimplante bilateral simultaneo, si las condiciones de salud del paciente lo permiten.

¢ En caso de implante secuencial en nifios, el segundo implante debe ser llevado a cabo, si es
posible, en un intervalo menor de un ano.

e Aguellos menores implantados bilateralmente antes de los 4 afos, de manera simultanea
o secuencial, obtendran gran beneficio con los implantes cocleares, pero alcanzardan menor
rendimiento cuando la implantacién bilateral se lleva a cabo entre los 4 y 7 afios.

¢ En niflos mayores de 7 anos con sordera prelocutiva, el implante bilateral secuencial estaria
indicado conforme a los criterios audiométricos enunciados, con buen desarrollo del lenguaje oral,
implantando precozmente el primero (recomendable antes de los 2 aflos) y con un intervalo entre
los 2 implantes no mayor de 5 afios, siempre que no exista un importante deterioro cognitivo o un
grado severo de autismo. No obstante, el resultado del segundo implante siempre sera variable,
siendo fundamental en el prondstico la estimulacién acustica recibida antes de la implantacion.

Hipoacusias asimétricas: estimulacion bimodal

El criterio audiométrico para la indicacién de un IC en las hipoacusias asimétricas seria el de hipoacusia
neurosensorial severo-profunda en un oido y moderada a severa (entre 41 dB HL y 90 dB HL) en el oido
contralateral. La colocacién del IC se haria en el oido auditivamente peor.

Estos pacientes utilizan de manera simultanea un IC en el oido afecto de la hipoacusia severoprofunda
y un audifono en el oido contralateral. A este paradigma de estimulacion se le denomina estrategia
bimodal. Con ella se ha comprobado que estos pacientes alcanzan estereofonia y mejores niveles de
discriminacién del lenguaje en comparacién con los obtenidos empleando audifonos o solamente un IC,
tanto en ambiente de silencio como en ruido (44).

Hipoacusia unilateral: implante coclear unilateral

Se trata de pacientes con una hipoacusia severo-profunda en un oido y audicién normal o hipoacusia
leve en el oido contralateral. Entre las opciones terapéuticas que pueden ser ofrecidas a estos pacientes
(sistema CROS, implantes de conduccién de via 6sea) estd el IC. Esto indica que es posible la integraciéon
central de la estimulacién eléctrica y acustica, incluso en aquellos casos en los que hay una normoacusia
contralateral.

El impacto de la hipoacusia unilateral profunda en la comunicacién, vida familiar y social del menor

puede ser relevante. La sordera unilateral presenta una alta incidencia y por su implicacién directa en el
desarrollo auditivo puede afectar al rendimiento académico y en la autoestima de estos nifios.
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Mas alld de los beneficios clinicos mencionados, una de las principales razones para promover la
implantacién coclear en nifios con sordera unilateral es facilitar un completo desarrollo del sistema
auditivo central dentro del periodo critico o de mayor sensibilidad para la adquisicién del lenguaje, que
se corresponde con los primeros aflos de la vida. Especialmente interesante resulta esta indicaciéon en
ciertos grupos de nifos que asocian a la sordera unilateral déficits visuales o presentan situaciones
de fragilidad en el oido auditivamente normal (malformaciones laberinticas [dilatacién del acueducto
vestibular, particiones incompletas de la céclea, etc.], osteodistrofias del hueso temporal, enfermedad
de oido medio [colesteatoma congénito]).

Los criterios de inclusién para nifios con hipoacusia unilateral serian los siguientes (40):

¢ 1. Niflos de edad comprendida entre 0 y 12 afios de edad.
e 2. Hipoacusia unilateral que reuna las siguientes caracteristicas:

- Oido a ser tratado con IC: hipoacusia severa-profunda, con una duracién de la hipoacusia
inferior a 12 afos.

- Oido contralateral: audicién normal o hipoacusia leve.

Se excluirian los niflos con las siguientes caracteristicas:

¢ 1. Osificacién u otra malformacién coclear que impida la completa insercién de los electrodos
activos del implante.

e 2.Signos de hipoacusia retrococlear o central.

¢ 3. Expectativas no realistas por parte de los padres respecto a los posibles beneficios, riesgos y
limitaciones del procedimiento.

I Atencidén temprana

Taly como recoge el Libro Blanco de Atencién Temprana publicado por el Real Patronato de Discapacidad
(45), la atencion temprana se define como “el conjunto de intervenciones, dirigidas a la poblacién infantil
de 0-6 afos, a la familia y al entorno, que tienen por objetivo dar respuesta lo mas pronto posible a las
necesidades transitorias o permanentes que presentan los nifios con trastornos en su desarrollo o que
tienen el riesgo de presentarlos”.

El diagndstico precoz de la hipoacusia en recién nacidos es determinante para llegar a un tratamiento
eficaz, dada la relacién existente entre audicion y lenguaje, ya que sélo se dispone de un periodo de
tiempo de unos cuatro anos para evitar que las pérdidas de audicién tengan efectos permanentes en el
desarrollo del lenguaje.

Esto esdebido al periodo critico de aprendizaje, en el cual quedan selladas las caracteristicas morfolégicas
y funcionales de las areas corticales del lenguaje, cuando se sientan las bases del desarrollo comunicativo
y de la adquisicién del lenguaje oral, asi como de la maduracion de la percepcién auditiva y de todas las
capacidades y habilidades cognitivas que de ella se derivan.

La atencién temprana en menores con hipoacusia congénita debe estar orientada a minimizar los efectos
de la discapacidad auditiva, promoviendo el desarrollo de sus capacidades cognitivas, comunicativas,
emocionales y sociales. Con ella se persigue mejorar considerablemente la calidad de vida del nifo o la
nifa, aumentando sus oportunidades de inclusion en la sociedad y garantizando su bienestar integral.
Por ello, la atencién temprana se contempla como una parte fundamental del tratamiento y seguimiento

de estos menores y sus familias.
Programa de cribado neonatal de hipoacusia. Tratamiento G



No solo esta indicada cuando el trastorno ya esta presente, sino también en los casos en riesgo de tenerlo,
lo que implica la vigilancia de los factores de riesgo que puedan provocarlo. Es necesario realizar una
valoracién global del desarrollo para detectar e intervenir de forma precoz en posibles discapacidades
asociadas (DA+) teniendo la oportunidad de mejorar a largo plazo no sélo las habilidades comunicativas
sino otros hitos del desarrollo.

Las recomendaciones de la Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) (46) y la CODEPEH (47) establecen
que todos los niflos con hipoacusia menores de 3 afios han de ser sometidos a una evaluacién semestral
de su desarrollo del habla, del lenguaje y de sus habilidades cognitivas, lo que permite la deteccion de
aquellos casos en los que se identifican retrasos o desviaciones respecto de los hitos a alcanzar y de los
resultados esperados.

Se otorga un papel fundamental a las familias, que, ademas de propiciar el entorno natural que favorece
la intencién y el intercambio comunicativo entre las personas, reclaman una participacién activa
e implicacién en la intervencién. Esto debe tener en cuenta las diferentes metodologias, los valores
culturales y las necesidades de sus hijos e hijas, incorporando en el desarrollo de los programas la ayuda
mutua entre familias. Es esencial aumentar el conocimiento sobre el rol de las familias entre todos los
agentes implicados.

Se hace necesaria la coordinacién interadministrativa e intersectorial, favoreciendo la comunicacién
entre servicios de salud, servicios sociales y educaciéon para ofrecer una atencién integral (48).

La educacion juega un papel crucial en la atencién a menores con hipoacusia congénita, ya que no
solo ofrece las herramientas necesarias para su desarrollo integral, favoreciendo su inclusion social y
académica, sino que fomenta el bienestar emocional y social, contribuyendo a su autonomia y desarrollo
personal.

La intervencion educativa temprana es fundamental, ya que permite identificar y abordar las necesidades
especificas de cada nifo o nifa, promoviendo un entorno de aprendizaje accesible y adecuado a sus
capacidades auditivas y comunicativas (49).

Es esencial que el sistema educativo implemente métodos y estrategias pedagdgicas adaptadas a los
diferentes grados de pérdida auditiva, asi como a las necesidades comunicativas de cada persona, ya
sea mediante el uso de la lengua de signos, la lectura labial, o el apoyo de audifonos y otros dispositivos
de amplificaciéon auditiva. La atencién debe ser personalizada, considerando no solo la hipoacusia, sino
también el contexto familiar, social y cultural.

Ademas, el trabajo conjunto entre profesionales de salud, educacion, logopedia, audiologia, psicologia
y las familias es clave para asegurar una intervencién eficaz y coherente. La sensibilizacién y formaciéon
del profesorado en temas relacionados con la discapacidad auditiva son esenciales para garantizar que
los nifos y niflas con hipoacusia reciban una educacion de calidad, inclusiva y equitativa, en la que se les
brinden las mismas oportunidades que al alumnado sin discapacidad (50)

Requisitos y recomendaciones de atencidon temprana
para el desarrollo del programa de cribado neonatal de
hipoacusia

¢ Requisitos

- Debe garantizarse el acceso a Atencién Temprana (intervencién logopédica u otras
intervenciones necesarias) en los primeros 6 meses tras el diagndstico.

- Debe existir una coordinacién entre Atencién Temprana y Otorrinolaringologia para
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garantizar la correcta atencién y la continuidad asistencial del nifio/a con hipoacusia durante
todas las etapas del programa de cribado neonatal de hipoacusia que incluye el tratamiento
multidisciplinar y la atencién temprana como partes integrantes del programa.

- Debe detectarse de forma precoz la discapacidad asociada a la hipoacusia (trastorno
motor, visual o de comunicacién, dificultades en el aprendizaje o discapacidad intelectual),
para permitir una temprana y adecuada intervencion, y la necesidad de una colaboraciéon
transdisciplinar fluida entre todos los profesionales que han de intervenir, junto con la
implicacién de la familia.

¢ Recomendaciones

- El acceso a Atencién Temprana (intervencién logopédica u otras intervenciones necesarias)
deberia ser lo mas precoz posible, preferiblemente en los primeros 45 dias tras el diagnédstico.

- La atencidn a estos/as pacientes debe ser integral, atendiendo al nifio/a y a sus familiares y
favoreciendo el tratamiento en el entorno natural.

- Se garantizard la coordinacién interadministrativa e intersectorial, favoreciendo la
comunicacidn entre servicios de salud, servicios sociales y educacién.

) Recomendaciones para la hipoacusia infantil con
discapacidad asociada (DA+)

Aproximadamente el 40 % de los nifios con sordera tiene afiadido un trastorno del desarrollo y/o un
problema médico importante que, ademas de retrasar en muchos casos la edad del diagndstico, pueden
precisar la intervencién de otros profesionales especializados. La deteccién precoz de esta asociacién es
vital, por lo que la evaluacién del desarrollo global cada 6 meses en todo nifio con sordera es sumamente
importante. Este elevado porcentaje en nifios con sordera (40 % versus 14 % en la poblacidon oyente)
es debido a que los factores de riesgo para la hipoacusia se superponen con factores de riesgo para
muchas otras discapacidades (34).

Del mismo modo, en los niflos con una discapacidad ya diagnosticada que no alcanzan los hitos del
desarrollo esperados, se debe descartar una sordera asociada.

La situacién de estos niflos se conoce en la literatura como “hipoacusia o sordera plus”, aunque es
preferible el término “sordera y discapacidad asociada (DA+)". Identificar una DA+ permite una prontay
adecuada intervencidn que se va a ver reflejada, entre otras areas, en una mejora del lenguaje y de las
habilidades comunicativas.

La Atencién Temprana debe incluir equipos transdisciplinares para atender a los nifios con DA+, desde
un enfoque basado en las necesidades individuales del niflo y en colaboracién con la familia.

La Red de Atencién Temprana esta integrada en nuestra Comunidad Auténoma por los recursos en
el ambito del Sistema Sanitario Publico de Andalucia, las Unidades de Seguimiento y Neurodesarrollo
(USN), los Centros de Atencidn e Intervencién Temprana (CAIT) y los Equipos Provinciales de Atencién
Infantil Temprana (EPAT) (35). Estos recursos se coordinan con aquellos otros que, desde el ambito
educativo y de servicios sociales, contribuyen a la atencién integral de la persona menor y su familia. En
Andalucia se ha implementado un tejido de CAIT, a través de un modelo principalmente generalista (sin
renunciar a poder contar con centros especificos para ciertos trastornos) basado en asegurar una red de
recursos que permita crear un espacio comun de coordinacién y corresponsabilidad entre los recursos
vinculados a salud, educacién y servicios sociales.
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—_ ) Derivacién a atencién temprana en Andalucia

El procedimiento para el acceso a este sistema se inicia en la actualidad en la consulta de Pediatria
de Atencién Primaria (AP) a través de la Historia de Salud Digital del SSPA (DIRAYA) y la apertura del
expediente en el Sistema de Gestién/informacién de la Atencién Temprana, denominado ALBORADA.

Segun la Ley de Atencién Temprana (35), la derivacion a las USN también pueden realizarla los Servicios
de Gestidon Clinica de Pediatria Hospitalaria (UGC) y los Servicios de Neonatologia, aunque este circuito
aun estd implementandose.

En atencidén temprana existe un lenguaje comun unificado, la Organizacién Diagndstica en Atencién
Temprana (ODAT) que cataloga el trastorno o el riesgo de presentarlo en diferentes ejes.

La hipoacusia detectada en los programas de deteccién precoz se debe codificar dentro de los factores
biolégicos de riesgo (Eje 1) postnatales (Figura 1), independientemente de que haya otros diagndsticos
coexistentes que puedan condicionar una hipoacusia o sordera con discapacidad anadida (DA+).

( )

Catalogacién diagndstica ODAT:
EJE | FACTORES BIOLOGICOS DE RIESGO

1.a PRENATAL
1.b PERINATAL
1.c POSTNATAL

l.c.a Infecciones postnatales del SNC
l.c.b Accidentes y traumatismos con secuelas neurolégicas, motrices o sensoriales
l.c.c Enfermedades crénicas de curso complicado que originan asistencia sanitaria y
hospitalizaciones continuas
l.c.d Epilepsia
l.c.e SIDA
l.c.f Retraso ponderoestatural
1.c.g Trastornos endocrinolégicos y metabdlicos crénicos
1.c.h Dafo cerebral evidenciado por neuro-imagen
& 1.c.iHipoacusia detectada en los programas de deteccion precoz (Otoemisiones acusticas
o Potenciales Auditivos)
1.c.j Alteraciones visuales

1.d OTROS FACTORES BIOLOGICOS

Figura 3. Abordaje diagndstico y terapéutico de la sordera infantil con DA+ (CODEPEH, 2021)

Tras completar el expediente en Alborada se deriva a la USN correspondiente, que realizara la valoracién
de las necesidades de las personas menores en base a un diagndstico funcional que incluye a sus
familias y el entorno.

Tras la valoracién por parte de las USN y la decisién de idoneidad, es decir, la necesidad de intervencién,
se realiza la derivacién al CAIT.

Estos centros cuentan con un equipo bdasico de profesionales para poder realizar las intervenciones
especificas en cada caso, del ambito de la Psicologia, Logopedia y Fisioterapia.

Los y las profesionales de los CAIT gestionan la intervencién mediante un Plan Individualizado de
Intervenciéon Temprana (PIIT) a desarrollar con la persona menor, su familia y entorno, en colaboraciény
coordinacion con los recursos propios del ambito de la salud, la educacién y los servicios sociales, todos
ellos representados en el EPAT, dando respuesta de manera conjunta y colaborativa a las necesidades

observadas.
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La intervencidon precoz ha demostrado que el desarrollo del lenguaje es significativamente mejor en
el grupo de nifios detectados y tratados precozmente (antes de los seis meses de vida) frente a los

detectados y tratados después de esa edad (51).

Segun las recomendaciones del JCHI (46), los programas de intervencion temprana deben ser realizados
por profesionales conocedores de las necesidades y requisitos de los niflos y niflas con hipoacusia,
reconocer las practicas basadas en la evidencia y aprovechar las fortalezas, las elecciones informadas,
las tradiciones linguisticas y las creencias culturales de las familias a las que sirven.
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Figura2. Diagrama de flujo de la atencién temprana en Andalucia. Plan integral de atencion temprana de Andalucia.

Elaboracién propia.

« SAS: Servicio Andaluz de Salud

« UAIT: Unidades de Atencion Infantil Temprana

« USN: Unidades de Salud Neonatal

« CIE: Clasificacion Internacional de Enfermedades
« PIAT: Plan Integral de Atencién Temprana

« EPAT: Equipos provinciales de Atenciéon Temprana

« DDTT: Delegaciones Territoriales

« ODAT: Organizacién Diagnéstica en Atencion Temprana
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Protocolo de tratamiento en el cribado neonatal de hipoacusia

Sordera infantil con discapacidad asociada (DA+)
Abordaje diagnostico y terapéutico

Comision para la Detecciéon Precoz de la Hipoacusia - CODEPEH

Paciente con sordera

( Consulta ORL pediatrico h Consulta ORL pediatrico
- ¢ Prétesis auditivas? - Anamnesis
- ¢Intervencién logopédica? - Exploracién
- (Atencidén temprana?
- ¢Apoyo escolar?
- ¢Situacién socioeconémica?
\ J
é . ) :
Descartar y solucionar Descartar y solucionar
Otitis media secretora concomitante Otitis media secretora concomitante
\ J
( . o ) . o
Realizar pruebas audioldégicas Realizar pruebas audioldégicas
- Considerar pruebas objetivas de inicio sin - Considerar pruebas objetivas de inicio sin
demora demora
- Sedar si es necesario - Sedar si es necesario
\ J
( o ) : . -
Estudio sin nuevos hallazgos Estudio con alteraciones auditivas
Remitir a su pediatra para valorar Completar estudio para diagndstico
\ discapacidad asociada ) etiolégico

Sordera Asociada confirmada

Iniciar tratamiento especifico

Discapacidad Asociada confirmada

h 4

Seguimiento, exploraciones Asesoramiento a la « Intervencion logopédica
y tratamiento familia continuado y « Atencion temprana

transdisciplinar coordinado coordinado « Ajustes educativos

Figura 3. Abordaje diagndstico y terapéutico de la sordera infantil con DA+ (CODEPEH, 2021)
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Protocolo de tratamiento en el cribado neonatal de hipoacusia

Itinerario 1

C

Tratamiento 1 )

HNS bilateral simétrica < 40dB sin
comorbilidades ni malformaciones
sindréomicas.

- Adaptacion audioprotésica (si procede).
- Atencion Temprana.
- Informacioén y asesoramiento a las familias.

Itinerario 2

Tratamiento 2 )

HNS bilateral simétrica < 40dB con
comorbilidades y/o malformaciones
sindrémicas.

- Adaptacién audioprotésica (si procede).

- Atencion Temprana.

- Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas.
- Informacién y asesoramiento a las familias.

Itinerario 3

Tratamiento 3 )

HNS bilateral simétrica > 41dB
y £70dB sin comorbilidades ni
malformaciones sindrémicas.

- Adaptacion audioprotésica bilateral.

- Atencidén Temprana.

- Intervencién logopédica especializada.

- Informacién y asesoramiento a las familias.

Itinerario 4

Tratamiento 4 )

HNS bilateral simétrica > 41dB y
<70dB con comorbilidades y/o
malformaciones sindrémicas.

- Adaptacion audioprotésica bilateral.

- Atencién Temprana.

- Intervencién logopédica especializada.

. Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas.
- Informacién y asesoramiento a las familias.

Itinerario 5

Tratamiento 5 )

HNS bilateral simétrica > 41dB
y >70dB sin comorbilidades ni
malformaciones sindrémicas.

- Adaptacién audioprotésica bilateral.

- Atencion Temprana.

- Intervencidén logopédica especializada.

- Informacién y asesoramiento a las familias.

- Derivacion al Programa de Implantes Cocleares de referencia.

Itinerario 6

Tratamiento 6 )

HNS bilateral simétrica > 41dB y
>70dB con comorbilidades y/o
malformaciones sindrémicas.

- Adaptacion audioprotésica bilateral.

- Atencién Temprana.

- Intervencién logopédica especializada.

- Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas.

- Informacién y asesoramiento a las familias.

- Derivacion al Programa de Implantes Cocleares de referencia.

Itinerario 7

Tratamiento 7 )

OBNOBORONONONO

HNS asimétrica < 40dB en el
oido mejor sin comorbilidades ni
malformaciones sindrémicas.

- Adaptacion audioprotésica bilateral.

- Atencién Temprana.

- Intervencién logopédica especializada.

- Informacion y asesoramiento a las familias.

*Si UMBRALES > 71 dB en oido peor: derivacion al Programa de
Implantes Cocleares de referencia.

Itinerario 8

Tratamiento 8 )

®

HNS asimétrica < 40dB en el oido
mejor con comorbilidades y/o
malformaciones sindrémicas.

HNS asimétrica < 70dB en el
oido mejor sin comorbilidades ni
malformaciones sindrémicas.

HNS asimétrica < 70dB en el oido
mejor con comorbilidades y/o
malformaciones sindrémicas.

- Adaptacion audioprotésica bilateral.

- Atencién Temprana.

- Intervencién logopédica especializada.

. Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas.

- Informacién y asesoramiento a las familias.

*Si UMBRALES > 71 dB en oido peor: derivacién al Programa de
Implantes Cocleares de referencia.

- Adaptaciéon audioprotésica bilateral.

- Atencién Temprana.

- Intervencién logopédica especializada.

- Informacion y asesoramiento a las familias.

*Si UMBRALES > 71 dB en oido peor: derivacién al Programa de
Implantes Cocleares de referencia.

- Adaptacion audioprotésica bilateral.

- Atencion Temprana.

- Intervencién logopédica especializada.

- Atencién a comorbilidades y/o malformaciones sindrémicas.

- Informacién y asesoramiento a las familias.

- Derivacion al Programa de Implantes Cocleares de referencia.
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D Introduccion

El protocolo de tratamiento de la hipoacusia neonatal establece bases para una adecuada intervenciéon
temprana que permita el desarrollo de las habilidades auditivas y el desarrollo adecuado de la lengua
oral en el nifio hipoacusico. Una vez completada esta fase, es necesario establecer un protocolo de
seguimiento que dote a los diferentes profesionales implicados de unas recomendaciones basadas en la
evidencia que permitan, por un lado, detectar cambios en la audicién de la persona y, por otro, adecuar
las actuaciones terapéuticas en funcién de la evolucién clinica, educativa y social del paciente.

La discapacidad auditiva es un ejemplo claro de cémo los diferentes sectores de la administracion deben
integrar un enfoque multidisciplinar para intervenir de forma planificada sobre el nifio y su familia.
De esta forma, los diferentes profesionales de Sanidad, Servicios Sociales y Educaciéon que imbrican
la hipoacusia infantil (otorrinolaringologia, pediatria, audiologia y audiologia protésica, logopedia,
educaciodn, trabajo social, etc.) deben coordinar sus recursos, prestaciones y servicios de forma efectiva
y eficiente (52).

Una vez completada la fase de diagndstico de la hipoacusia congénita antes de los 6 meses de vida, que
incluye la confirmacién del grado de hipoacusia y de un diagndstico etiolégico si es posible, se debe
establecer un programa de revisiones periédicas en diferentes ambitos de seguimiento.

Hay quetener en cuentadosfactores que cobran especial importancia durante el proceso de seguimiento
de un protocolo de hipoacusia infantil: 1) la hipoacusia no se mantiene constante a lo largo de la infancia
por lo que el deterioro auditivo puede producirse en cualquier momento, fase especialmente delicada
porque es el momento en el que el nifio estd adquiriendo el lenguaje (53); 2) la hipoacusia puede
aparecer tardiamente o de forma diferida, sobre todo en casos de nifios con factores de riesgo, aunque
en el periodo neonatal hayan superado las distintas fases del cribado auditivo. Precisamente por ello, es
capital la vigilancia de los nifios que presenten factores de riesgo de hipoacusia durante los primeros
anos de vida (54).

I Poblacion diana

La poblaciéon diana de este protocolo de seguimiento serdn aquellos nifios que hayan completado la
secuencia diagndstica audiolégica propuesta en el protocolo de diagndstico de hipoacusia neonatal
habiéndose confirmado una pérdida de audicién en uno o los dos oidos, y aquellos nifios que hayan
superado la fase de cribado auditivo neonatal pero presenten factores de riesgo de desarrollo de
hipoacusia diferida o de desarrollo tardio.

I Objetivo

Proporcionar durante los meses y afos subsiguientes al diagndstico de hipoacusia un seguimiento
integral adecuado que permita la consecucién de un tratamiento habilitador adecuado y la intervencién
temprana ante los cambios audiolégicos y/o clinicos que impacten negativamente a nivel personal,
familiar, educativo y/o social.
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D nformacion necesaria obtenida de los protocolos de
cribado, diagnoéstico y tratamiento

Después de los 6 meses del nacimiento se estd en condiciones de saber si:

¢ 1.Tiene una hipoacusia con umbrales auditivos superiores a los 40 dB en uno o en los dos oidos.
e 2. Existen factores de riesgo de hipoacusia.

e 3. Existen comorbilidades o malformaciones sindrémicas.

e 4 Existen discapacidades afiadidas.

e 5 Padece una infecciéon congénita por CMV.

e 6. Ha iniciado, si lo requiere, tratamiento para el citomegalovirus si se ha diagnosticado una
infeccion congénita por CMV.

e 7. Ha iniciado o se ha planificado la atencién y el tratamiento de las comorbilidades y demas
malformaciones sindrémicas.

e 8. Se encuentra incluida en un protocolo de seguimiento cuando tiene factores de riesgo y ha
pasado las pruebas audioldgicas (tiene una audicién normal).

e 9. Se encuentra incluida en un protocolo de seguimiento cuando tiene una infeccién congénita
por CMV y ha pasado las pruebas audiolégicas (tiene una audicién normal), independientemente
de si ha recibido tratamiento o no.

¢ 10. Se ha gestionado una cita en Atencién Temprana cuando se ha detectado una hipoacusia
congénita.

Una vez instaurado el tratamiento idéneo en el niflo con hipoacusia antes de los 6 meses, el proceso
continUa con el seguimiento durante los siguientes meses y anos de vida. En nifios con factores de
riesgo de hipoacusia pero que han superado el cribado auditivo, el proceso de seguimiento también
debe ser llevado a cabo para una deteccién precoz de una eventual aparicidn de hipoacusia evolutiva o
diferida.

I Justificacion del seguimiento

En términos generales, tanto la Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) como la Comisién para la
Deteccion de la Hipoacusia (CODEPEH) hacen hincapié desde hace afios en que todos los nifos,
independientemente del resultado del cribado auditivo, deben tener un seguimiento de su capacidad
auditiva y de su desarrollo del habla y del lenguaje durante las visitas del programa de Seguimiento de
Salud Infantil (55). Por ello, en casos de menores en los que se sospeche una alteracién del lenguaje en
las revisiones habituales por parte del pediatra y cuya familia sospeche hipoacusia, debera valorarse la
derivacion al ORL para una valoracién funcional auditiva. Este protocolo permite la deteccién de nifios
con pérdida auditiva neonatal o de aparicién tardia, independientemente de la presencia o ausencia de
un factor de riesgo asociado a hipoacusia (56).

El protocolo de seguimiento de hipoacusia desarrollado por este grupo de trabajo debe servir como
un servicio continuo de prevencién auditiva a lo largo de la infancia, tanto como para llevar a cabo el
seguimiento de los casos que no superan el cribado neonatal y, por tanto, han sido diagnosticados antes
de los 6 meses de hipoacusia de diverso grado, como aquellos que lo superan pero presentan factores
de riesgo auditivo. En este ultimo caso, es importante tener en cuenta los conceptos de “hipoacusia
progresiva” e “hipoacusia diferida o de desarrollo tardio” (57):
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e La hipoacusia progresiva es aquella pérdida auditiva presente en el neonato pero que en muchas
ocasiones pasa desapercibida al no ser posible su deteccién por limitaciones de la tecnologia
utilizada en el cribado. La explicaciéon a este hecho se relaciona con pérdidas auditivas leves o
restringidas a ciertas frecuencias del espectro auditivo no detectables hasta que meses o afnos
mas tarde progresan y son ya reconocibles, tanto de forma sintomatica como en las pruebas
audioldgicas. Suele ser hereditaria o asociada a sindromes y enfermedades neurodegenerativas.

¢ La hipoacusia diferida o de desarrollo tardio es aquella que no esta presente en el momento del
nacimiento pero que se instaura con el paso de los meses o los anos. Sin embargo, la etiologia
que determina su aparicion diferida, que son los considerados factores de riesgo de hipoacusia, ya
existe generalmente en el momento del nacimiento.

D Intervencién transdisciplinar y coordinacion de servicios

Al igual que durante el diagndstico inicial y el tratamiento, el seguimiento de estos nifios debe
abordarse transdiciplinarmente, contando con estrecha colaboracién entre diferentes profesionales;
otorrinolaringdlogos, pediatras, enfermeros, audidlogos, logopedas, audioprotesistas, pedagogos,
psicélogos, maestros, trabajadores sociales, y, en ocasiones, otros especialistas. Han de trabajar
coordinados con el paciente y su familia en el centro de las intervenciones. Esta intervencién global
permite un enfoque holistico donde cada profesional aporta su experiencia y conocimientos para
asegurar que el nifio o la nifa reciba el mejor apoyo posible en todas las dreas de su desarrollo. Ademas,
la colaboracién entre profesionales y el empoderamiento de las familias son esenciales para lograr una
atencidén de calidad y una integracién efectiva del nifio o la nifla en su comunidad.

Este equipo interdisciplinar debe aportar informacién de calidad en cuanto al uso de dispositivos
auditivos, el proceso de rehabilitacidon a seguir y las estructuras y recursos de apoyo a las familias. El
mensaje debe ser coherentey consistente entre los diferentes profesionales implicados (52). Los cuidados
centrados en la familia requieren que éstas se involucren en la salud auditiva del nifio a lo largo de todo
el proceso, pero conviene sefialar que la familia no debe ser quien se responsabilice de la transmisién de
informacion entre profesionales ni ser mediadora en su coordinacién (58).

La coordinaciéon del equipo y el trabajo en red permite analizar el progreso de la persona, ajustar los
tratamientos y las intervenciones y asegurar que las estrategias estén alineadas. Todos los profesionales
deben mantener una comunicacién fluida y actualizada de manera que se pueda coordinar una
intervencion efectiva orientada hacia objetivos comunes. Esto puede implicar evaluaciones periédicas
en diversas areas y reuniones de coordinacién entre los profesionales implicados.

Para facilitar esta comunicaciéon fluida se hace necesario compartir un sistema de informacién que
permita realizar:

¢ Intercambio eficiente de informacidén: evita la duplicacién de pruebas y aseguran que todos los
profesionales involucrados tengan acceso a datos actualizados de |la persona.

¢ Seguimiento continuo del caso: facilita la creacién de una historia clinica , educativa y social
unificada.

¢ Mejor toma de decisiones: el acceso a informacidén centralizada permite el disefio de planes de
intervencion mas precisos.

¢ Optimizacion de recursos: reduce tiempos administrativos y agiliza la derivaciéon entre servicios.

¢ Evaluacién y analisis de datos: permite identificar factores de riesgo, disefar estrategias de
prevencién, evaluar la efectividad de intervenciones, optimizar recursos y mejorar la planificacion
de servicios.
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Bl Reccomendaciones de seguimiento

) Casos de hipoacusia confirmada tras no superar el cribado
auditivo neonatal

Las recomendaciones de seguimiento en niflos con diagndstico confirmado de hipoacusia antes de los
6 meses, en los que se ha instaurado un adecuado tratamiento en funcién de la severidad de la pérdida
son las siguientes:

¢ Durante los primeros 18 meses de vida: revisiones periddicas audiolégicas a demanda de cada
situacion.

¢ Desde los 18 meses hasta los 3 aflos de vida: revisiones periédicas audioldégicas cada 3 meses.
¢ Desde los 3 aflos hasta los 6 afios de vida: revisiones periddicas audiolégicas cada 6 meses.

¢ En nifios mayores de 6 afios, con hipoacusias estables, revisiones periédicas audiolégicas anuales.

Estas recomendaciones pueden variar individualizando cada caso concreto, teniendo en cuenta factores
como el grado de pérdida auditiva, la estabilidad de la misma, la adquisicién de habilidades del habla, la
evolucién sociocomunicativa, la existencia de discapacidades asociadas, etc. Ademas, siempre se deben
tener en cuenta las apreciaciones de los padres sobre los posibles cambios o dificultades de sus hijos
(59).

Desde el punto de vista clinico, hay que prestar especial atencién a los hipoacusias asociadas a infeccién
congénita por Citomegalovirus (CMVc) (60) y a malformaciones de oido interno como el acueducto
vestibular dilatado (AVD) (61), patologias que suelen caracterizarse por su empeoramiento auditivo
progresivo. Por esta misma razén, algunos trastornos sindrémicos genéticos como los sindromes de
Pendred, Usher y Alport (62) asi como alteraciones genéticas aisladas en algunos genes (GIB2, MYOT5A,
STRC, TMC1 y KCNQ4) pueden cursar con hipoacusia evolutivas o diferidas (57). Por dltimo, en los
Trastornos del Espectro de la Neuropatia Auditiva (ANSD, del inglés, Auditory Neuropathy Spectrum
Disorders) se debe extremar la vigilancia por sus dificultades para la inteligibilidad del lenguaje, la
fluctuacién y empeoramiento auditivo (63).

Seguimiento audiolégico

El seguimiento audiolégico de los ninos con hipoacusia confirmada durante los primeros meses y afos
de vida debe tener fundamentalmente 2 grandes pilares:

1) Control evolutivo de los umbrales de audicién:

Dependiendo del grado de hipoacusia del nifio, con el paso del tiempo se pueden producir mejorias
0, en el peor de los casos, un deterioro progresivo de la audicién que pueda condicionar cambios en
la toma de decisiones teniendo en cuenta los itinerarios terapéuticos propuestos en el protocolo de
tratamiento de la hipoacusia neonatal.

2) Control funcional auditivo del paciente con el tratamiento instaurado (tubos de ventilacion
transtimpanicos, adaptacién audioprotésica, implante coclear, etc).

Para cumplir con cada uno de estos objetivos, en cada revision periédica audioldgica, el niflo hipoacusico
serd sometido reevaluado mediante otoscopia, timpanometria e impedanciometria, y sera sometido
a las pruebas audiométricas subjetivas (audiometria por observacién de la conducta, audiometria de
condicionamiento, etc) y/o objetivas (PEATCd, PEE, etc) que se requieran. Se realizardn unas u otras
pruebas en funcién de las caracteristicas individuales del paciente y de las condiciones especificas de
cada servicio de ORL, siempre que permitan determinar unos umbrales de audicién fiables.
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) Casos con factores de riesgo de hipoacusia tras superar el
cribado auditivo neonatal

Las recomendaciones en los casos de nifios que superan el cribado pero presentan factores de riesgo de
hipoacusia deben individualizarse segun la probabilidad relativa de una pérdida auditiva de inicio tardio.
Clasicamente, se ha recomendado que estos nifios recibieran una evaluacién audiolégica diagndstica
entre los 24 y 30 meses de edad (52).

Sin embargo, la evaluacién audiolégica precoz y mas frecuente puede estar especialmente indicada en
alguno de los factores de riesgo, seguln recomiendan varias publicaciones. De hecho, la JCIH establecio
unas recomendaciones en funcidén del factor de riesgo existente en el nifio (Tabla 1) (54). Cuando existen
factores de riesgo de pérdida auditiva de aparicién tardia o progresiva, se debe realizar una evaluacién
audioldgica integral en el periodo comprendido entre el alta hospitalaria y el indicado para cada uno
de los factores (9 meses para la mayoria de ellos). Ademas, los niflos que reingresen en el primer mes
de vida, cuando hay situaciones asociadas con deterioro auditivo (p. ej., hiperbilirrubinemia o sepsis con
cultivo positivo), deben ser sometidos a otra prueba de cribado con PEATCa antes de ser dados de alta.
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Tabla 1. Recomendaciones de seguimiento de ninos con factores
de riesgo de desarrollo de hipoacusia diferida o tardia que pasan el
cribado auditivo neonatal.

Factor

de riesgo

Antecedentes familiares de hipoacusia
infantil permanente

Estancia en UCIN > 5 dias

Asfixia y/o encefalopatia hipdxico-
isquémica

Hiperbilirrubinemia con criterios de
exanguinotransfusién por edad y
factores de riesgo

Medicacién ototdxica

Oxigenacién extracorpérea

Infecciones congénitas: toxoplasmosis,
rubeola, sifilis, herpes, zika

CMVc

Meningitis bacteriana y virica

Malformaciones craneofaciales
(como por ejemplo del pabellén y
conducto auditivo, fisura palatina o
hueso temporal), excluyendo fositas y
apéndices preauriculares

Hipotiroidismo congénito

Sindromes o trastornos genéticos que
tienen alta probabilidad de cursar

con sordera (neurofibromatosis,
osteopetrosis, sindrome de
Waardenburg, sindrome de Down). Se
han identificado mas de 400 sindromes
que pueden cursar con hipoacusia

Traumatismo craneal significativo
(fracturas del hueso temporal o base
del craneo)

Primer
seguimiento
audiolégico

A los 9 meses

A los 9 meses

A los 9 meses

A los 9 meses

A los 9 meses

Antes de los 3
meses

A los 9 meses

Antes de los 3
meses

Antes de los 3
meses desde la
infeccion

A los 9 meses

A los 9 meses

A los 9 meses

Antes de los 3
meses desde el
traumatismo

Frecuencia
de seguimiento

Basado en la etiologia de la
pérdida auditiva familiary la
preocupacion de los padres o
entorno

Segun las sospechas de

la vigilancia regular de las
habilidades auditivas y los hitos
del habla

Cada 12 meses o en intervalos
mas cortos, segun las
preocupaciones de los padres

Segun las sospechas de la
vigilancia regular
Cada 12 meses o en intervalos

mas cortos, segun las
preocupaciones de los padres

Cada 12 meses o en intervalos
mas cortos, segun las
preocupaciones de los padres

Segun las sospechas de

la vigilancia regular de las
habilidades auditivas y los hitos
del habla

De acuerdo con la historia

natural del sindrome

De acuerdo a los hallazgos y/o
persistencia de la sospecha

Alta
audiolégica

A los 6 anos de
edad*

A los 3 afios
desde el
traumatismo*
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Seguimiento por atencién primaria

Todos los niflos deben tener una vigilancia posterior al cribado auditivo neonatal de su capacidad
auditiva y del cumplimiento de los hitos del desarrollo del hablay el lenguaje en el ambito de la Atencién
Primaria. Esto cobra especial importancia en aquellos nifios que han superado el cribado auditivo
pero presentan uno o varios factores de riesgo de hipoacusia; por ello se propone en estos casos el
seguimiento audiolégico reglado expuesto en la Tabla 1.

En el resto de nifios sin factores de riesgo de hipoacusia, la CODEPEH ha propuesto unos signos de alerta
gue sirvan de orientacién y ayuda para profesionales dentro Programa de Salud Infantil y Adolescente
de Andalucia (PSIAA)(57) (Figura1).

e Siunnino presenta indicios de probable pérdida de audicién por detectarse algun signos de alerta,
debe valorarse, sobre todo si la familia presenta sospecha acompanante, su derivacién a un ORL.

e Es necesario un cuidadoso examen del estado del oido medio a aquellos nifios en los que se
compruebe una otitis serosa y, si ésta persiste durante al menos 3 meses seguidos, habran de ser
remitidos para una evaluacién otoldgica.

¢ Los niflos con trastornos del desarrollo y de la conducta que orienten hacia la posible existencia
de hipoacusia deben ser evaluados en la esfera auditiva al menos una vez por el ORL, prestando
especial atencidn en este caso a las otitis serosas recidivantes o persistentes que pueden empeorar
su prondstico.

¢ Todos los niflos en cuya familia exista una preocupacion significativa acerca de su audicién o
Su comunicacion, con independencia de su edad, deben ser remitidos al ORL o a una Unidad
de Hipoacusia Infantil para las pertinentes valoraciones audioldgicas y del lenguaje. Habra que
proceder de igual manera si la sospecha parte del educador.
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Figura 1. Recomendaciones para la deteccion precoz de hipoacusias
infantiles postnatales. CODEPEH 2024 (6).

Signos de alerta

Entre los 6 meses de vida y los 15 aflos, hay que observar si...

Antes de los 2 anos

¢ No se asusta, ni altera con ruidos fuertes y repentinos

e No responde con sonidos vocalicos cuando se le habla

¢ No se orienta ni gira la cabeza ante voces o sonidos familiares

¢ No juega con vocalizaciones, ni imita sonidos

¢ No hace sonar juguetes u objetos a su alcance

¢ No reacciona a su nombre

¢ No presta atencién a los cuentos

¢ No atiende a las canciones infantiles, ni juega imitando los gestos que las acompafian
e Nodice papa/mama

¢ No sefala objetos ni a personas familiares cuando se le nombran

” ou n ow

¢ No entiende instrucciones sencillas como “dame...”, “toma...”, “ven...", “di adids...”

Entre los 2 y 4 afios

¢ No atiende a lo que se le dice si no estd mirando a quien le habla
¢ No nombra algunos objetos familiares

¢ No hace frases de dos palabras

¢ No progresa en las habilidades de habla y comunicacién

¢ No identifica de dénde provienen los sonidos

e Se frustra facilmente

e Pregunta frecuentemente “;Qué?”, “; Eh?"...

A partir de los 4 ainos

e Muestra hipersensibilidad a ciertos sonidos

e Parala escucha y/o acercarse a una fuente de sonido, recurre preferentemente a uno de sus
oidos

e No conversa con otros niflos

¢ Solo su familia entiende lo que dice

e Manifiesta problemas de conducta o dificultades sociales

¢ Presenta retraso del aprendizaje y cambios en su rendimiento escolar

e Manifiesta alteraciones en el lenguaje, hablado y/o escrito, que denotan una mala
discriminacion del habla

e Refiere que oye la voz y otros sonidos de forma atenuada

e Evidencia dificultad para oir sonidos agudos

¢ Entiende mal las conversaciones en lugares ruidosos

¢ Tiene problemas para entender conversaciones por teléfono

¢ Hace repetir frecuentemente lo que se le dice

e Pide alos demas que hablen mas despacio, claro y/o alto

e Sube el volumen de la televisidon y de cualquier otro dispositivo electrénico

e Se queja de percibir zumbidos en los oidos
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Seguimiento audiolégico

El seguimiento audiolégico de los niflos que han superado el cribado auditivo neonatal pero que
presentan factores de riesgo de hipoacusia persigue objetivos fundamentales:

1) Control evolutivo de los umbrales de audicion.

Ante la posibilidad de que el niflo presente una hipoacusia evolutiva (no detectada en el cribado) o
desarrolle una hipoacusia diferida por un factor de riesgo presente en la etapa pre o perinatal, se deben
realizar revisiones de los umbrales auditivos para el diagnéstico precoz de cualquiera de las mencionadas
eventualidades.

2) Instauracién de una intervencion terapéutica adecuada en caso de deteccién de hipoacusia.

Para cumplir con cada uno de estos objetivos, en cada revisiéon periédica audioldgica, el niflo hipoacusico
sera sometido a reevaluacion mediante otoscopia, timpanometria e impedanciometria, y serd sometido
a las pruebas audiométricas subjetivas (audiometria por observacién de la conducta, audiometria de
condicionamiento, etc) y/o objetivas (PEATCd, PEE, etc) que se requieran. Se realizardn unas u otras
pruebas en funcién de las caracteristicas individuales del paciente y de las condiciones especificas de
cada servicio de ORL, siempre que permitan determinar unos umbrales de audicién fiables.

D Atencion temprana

La atencion temprana es fundamental para garantizar que menores con necesidades especificas, como
aquellos con hipoacusia, reciban el apoyo adecuado desde los primeros momentos de su vida.

El abordaje global, integral y coordinado de la intervencién médico-audiolégica con un Plan de
Intervencién Individualizado que incluya las necesidades de la persona menor con hipoacusia (y otras
posibles discapacidades afadidas) y facilite la participacién activa de la familia, ha permitido modificar
sustancialmente el pronéstico y el desarrollo evolutivo en todas sus areas.

La planificacion de la intervencién ha de contemplar distintos &mbitos de actuacién teniendo en cuenta
las caracteristicas de la persona, el tipo y grado del trastorno, las necesidades familiares, el propio
equipo responsable de la intervencién y la posible colaboracién con otros recursos de la comunidad,
tanto escolares como sociales, para fomentar su inclusién y desarrollo integral. Debe abordar el apoyo
emocional y psicoeducativo a las familias para que puedan comprender y manejar las necesidades de
sus hijos o hijas y facilitarles las herramientas para favorecer el desarrollo comunicativo y educativo en
entornos naturales.

El programa deberd incluir la temporalizacién de los objetivos asi como la evaluacién y los modos de
consecucion de los mismos. En los programas de intervencién establecidos se hace necesario realizar
una evaluacién continuada de los cambios producidos en el desarrollo y la adaptacién al entorno,
valorando la eficacia de los métodos utilizados y su adecuacién a los objetivos planteados. El propdsito
es ir ajustando el programa a las necesidades e introducir las modificaciones pertinentes.

Asimismo, debe recoger las actuaciones para la superacién de las barreras fisicas, sociales, comunicativas
y cognitivas, teniendo en cuenta su entorno natural.

El seguimiento debe ser realizado por profesionales con formacién y experiencia en desarrollo infantil.
Se establece la conveniencia de que una persona del equipo actle como referente para coordinar las
actuaciones entre los diferentes profesionales y la familia al objeto de ofrecer una actuacién global,
integrada y transdisciplinar.

El Plan Individualizado puede ser objeto de revision o modificacién, dado su caracter dindmico y
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evolutivo, cuando los profesionales en colaboracién con las familias, y siempre en base a criterios clinicos
justificados, lo estimen adecuado.

A medida que el niflo o la nifa crece y sus necesidades cambian, se requiere un seguimiento continuo
para evaluar los avancesy hacer ajustes en los tratamientos, los dispositivos y las estrategias pedagdgicas.
En base a su nivel de maduracién se debe involucrar a la persona menor en la toma de decisiones
sobre su atencidén, permitiéndole expresar sus deseos y necesidades, lo que favorece su autonomia y
empoderamiento.

Informacion y apoyo a las familias

El papel del trabajo social sanitario

El conjunto de profesionales de Trabajo Social (TS) en el &mbito sanitario proporciona fundamentalmente
servicios que complementan las acciones sanitarias. Ofrece un estudio, diagndstico y tratamiento de los
factores sociales que concurren en el mantenimiento de la salud y en la aparicién de la enfermedad de
las personas.

Su intervencidn, junto con el conjunto de profesionales del equipo transdisciplinar, asegura el abordaje
global de la atencién a las personas y la optimizacién de los recursos socio-sanitarios.

Su intervencién especifica en el Programa de Cribado Neonatal de hipoacusia vendra determinada por
sus funciones atribuidas en las fases de diagndstico, tratamiento y, sobre todo, seguimiento.

Tras el diagndstico de la hipoacusia, el TS proporcionard orientacién, apoyo psicosocial y asesoramiento
a la familia para facilitar el proceso de aceptaciéon y adaptacién de esta nueva situaciéon, asi como para
asegurar que la familia conozca y pueda disponer de los recursos de apoyo disponibles en el abordaje
integral de la hipoacusia.

Las principales funciones del TS en el proceso de cribado auditivo son:

¢ Analizar conjuntamente con la familia sus necesidades y demandas respecto a la nueva situacion
de diagndstico de hipoacusia, asi como conocer los recursos de los que dispone.

e Identificar posibles factores y situaciones de riesgo social que pueden influir en el correcto
tratamiento de la hipoacusia y en general en el desarrollo global del nifio o la nifa.

e Informar y asesorar a la familia sobre los recursos existentes a nivel sanitario, social y educativo
para el abordaje de la hipoacusia infantil.

e Elaborar el plan de intervencion social que complete la atencién integral del proceso de salud.

e Canalizar/ derivar hacia los servicios y recursos de apoyo publicos existentes (Servicios Sociales,
Educacién..) asi como a otros recursos especializados: entidades sociales, asociaciones con
servicios de atencién a familias y ayuda mutua.

e Coordinarse con los equipos de salud (pediatria, ORL, logopedia, enfermeria) y externamente con
servicios sociales y resto de recursos que garanticen una atencién integral de estos nifios.

e Realizar un seguimiento del caso conjuntamente con el equipo interdisciplinar implicado en el
seguimiento del paciente con hipoacusia para conocer la evolucién del nifio, la implicacién de la
familia, nuevas necesidades que puedan presentar y si la familia ha accedido a los recursos de
apoyo disponibles.

¢ Registrar la actividad realizada y emitir informe social cuando se precise.
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) El papel del movimiento asociativo

El movimiento asociativo vinculado a la discapacidad auditiva, y en particular a la hipoacusia
infantil, ha desempefiado histéricamente un papel relevante en la defensa de derechos, la atencién
y acompanamiento a familias, la generacién de recursos informativos y formativos, asi como en la
articulacion de estrategias de atencién integral centradas en la persona. En el caso especifico de la
hipoacusia neonatal, su papel se vuelve aun mas relevante, ya que la confirmaciéon del diagndstico
conllevaunimportante impactoemocional en lasfamilias,que deben afrontar un procesode intervenciéon
sanitaria y educativa desde los primeros meses de vida del menor.

Este enfoque integral estd ampliamente respaldado en los marcos normativos internacionales y
nacionales que abordan la discapacidad desde una perspectiva de derechos humanos, inclusién y
participacion social.

Igualmente subrayan no solo la necesidad de consulta, sino también de colaboracién, entendiendo que
las organizaciones del movimiento asociativo son una parte fundamental con conocimiento experto
basado en la experiencia directa de las personas afectadas y sus familias.

En el contexto del seguimiento de la hipoacusia neonatal, este movimiento asociativo ofrece un valor
afadido:

¢ Aporta un enfoque complementario al clinico, centrado en el bienestar emocional, social y
educativo del menor.

¢ Proporciona una atencion a las familias mediante programas de apoyo familiar que suponen un
elemento de soporte y cooperacion.

e ActlUa como canal de derivacién entre profesionales sanitarios y recursos comunitarios.

¢ Proporciona atencién e informacién adaptada, continuada y basada en experiencias reales, que
da seguridad y perspectiva a las familias y presta servicios especializados respaldados por equipos
de trabajo formados y expertos.

¢ Impulsa acciones de formacién y sensibilizacion entre profesionales, mejorando la calidad de la
atencion.

En Andalucia, destacan dos grandes redes dentro del movimiento asociativo vinculado a la hipoacusia:

Movimiento Asociativo de Familias de Personas Sordas de FIAPAS (Confederacion Espaiola de
Familias de Personas Sordas) y su estructura territorial andaluza FAPAS, que atiende a personas con
hipoacusia de cualquier tipo y grado y a sus familias, a través de asociaciones en todas las provincias
de Andalucia.

La atencion a familias se ofrece desde el diagndstico, mediante servicios y programas con profesionales
especializados y financiados por la Administracién Publica:

e Servicios de Atencién y Apoyo a Familias: informacién, asesoramiento, orientacién y apoyo
emocional.

¢ Derivacién y seguimiento coordinado con profesionales y entidades externas de ambito sanitario,
educativo y social.

¢ Programa de Ayuda Mutua Interfamiliar.
¢ Escuelas, talleres formativos para familias y encuentros.

¢ Publicaciones,guiasde recursosy materialesinformativos especificos para familiasy profesionales.
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Federacién AICE y su delegaciéon autonémica AICEAN (Asociacién de Implantados/as Cocleares de
Espafia en Andalucia), especializada en personas con implante coclear.

¢ Asesoramientos y Atencién Permanente e Informacién a Personas con Implante Coclear,
candidatos/as a serlo y sus familias.

e Espacios de encuentro y acompafamiento para familias.
¢ Talleresy formacién de la perspectiva social del Implante Coclear para familias y profesionales.

e Guiaspracticas, folletosinformativosy recursos especializados para el entornofamiliary profesional.
Estas entidades permiten a los profesionales contar con un aliado en la atencién y seguimiento del
recién nacido con hipoacusia, al tiempo que proporcionan una mirada centrada en la persona y su
entorno social y familiar.

Para mas informacion:
FAPAS: https://fapas.org/  Tel.: 954 09 5273
FIAPAS: https://fiapas.es/ Tel: 915 76 51 49

AICEAN: http://implantecoclear.org/aicean/ Tel: 699 03 45 68

AICE: http://implantecoclear.org/  Tel: 933 3174 75

El papel del equipo de orientacion educativa

Deteccidondeindiciosde necesidades especificas de apoyo educativo eintervencion
durante el primer ciclo de educacién infantil < 3 afios

Habria que hacer mencién también a las actuaciones que se llevan a cabo en el primer ciclo de Educaciéon
Infantil.

La Ley 1/2023 de 16 de febrero, articulo 17, dice “Asimismo, la Consejeria competente en materia de
educacidén establecera los procedimientos para la deteccién temprana de cualquier trastorno que incida
en el desarrollo de la persona menor desde la primera etapa de educacién infantil, estableciéndose
los mecanismos para la atencién temprana de este alumnado con otras Administraciones publicas o
entidades privadas”.

Detecciéndeindiciosde necesidades especificas de apoyo educativo eintervencion
durante el segundo ciclo de educacién infantil (3-6 afos)

En esta etapa se establece un procedimiento de deteccién de indicios de Necesidades Especificas de
Apoyo Educativo (NEAE).

1. Reunioén del equipo docente

El tutor o tutora reunira al equipo docente con los siguientes objetivos:

a) Anadlisis de los indicios detectados.
b) Valoracién de la eficacia de las medidas que se vienen aplicando.
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c) Toma de decisiones sobre las medidas o estrategias aplicadas o a aplicar en adelante.
d) Establecer un cronograma de seguimiento de las medidas adoptadas.

2. Reunion con la familia
El tutor o tutora trasladara en una entrevista toda la informacidn relevante a la familia.

Sitras la aplicacion de las medidas se evidenciase que no han resultado suficientes o no se apreciase una
mejora, se realizard el procedimiento de solicitud para la realizacién de la evaluacién psicopedagdgica
para la intervencién del Equipo de Orientacién Educativa.

3. Evaluaciéon psicopedagégica por parte del Equipo de Orientacién Educativa
(EOE).

Esta fase consistird en la realizacién de la evaluacion psicopedagdgica y, en su caso, identificarse NEAE,
del dictamen de escolarizacion.

La evaluacién psicopedagdgica, como requisito para la identificacion de las NEAE, se concibe como
una parte del proceso de la intervencién educativa y ha de poner el énfasis en lograr el ajuste adecuado
entre las necesidades del alumno o la alumna y la respuesta educativa que se le proporcione. Para
ello, la evaluacién psicopedagdgica se entenderd como un proceso interactivo, participativo, global y
contextualizado, que transcienda de un enfoque clinico de la evaluacion y profundice en la deteccidon
de necesidades desde un enfoque holistico, ofreciendo orientaciones utiles y precisas para el ajuste de
la respuesta educativa.

El profesional de la orientacién que ha coordinado la evaluacién psicopedagdgica elaborard el
correspondiente informe, a partir de las informaciones y valoraciones de todos los agentes implicados,
incluido, si se considera necesario, el Equipo de Orientacién Educativa Especializado en Atencién
Temprana y/o en Limitacion de la Capacidad Auditiva (Discapacidad Auditiva).

Las funciones de los Equipos de Orientacién Educativa Especializados se concretan en colaborar con
los Equipos de Orientaciéon Educativa y/o con los Departamentos de Orientacién en la identificacion
y valoracion de las necesidades educativas especiales del alumnado, colaborar en el disefio de
adaptaciones curricularesy planes de actuacion, promocionar el uso de las tecnologias de la informacién
y comunicacion aplicadas asi como asesorar al profesorado, padres, madres y personas que ejercen la
tutoria legal en lo relativo a las técnicas, métodos y recursos apropiados para la accién educativa.

En este proceso serd especialmente relevante la informacién proveniente de los servicios de salud y de los
servicios de atencién temprana (pruebas de diagndstico, evaluacién audioldgica, etc.). En este sentido,
se deben proveer los recursos y apoyos disponibles que se consideren en funcién de la evaluacién de
las necesidades y conforme a la normativa vigente de aplicacidon, en coordinacién con los prestados en
otros ambitos, de manera complementaria y no sustitutiva.

Como consecuencia de la evaluacién psicopedagdgica puede determinarse que el alumno o alumna
presenta NEAE derivadas o compatibles con discapacidad auditiva. En todo caso, esta conclusiéon no
debe entenderse como un diagnéstico o juicio clinico por parte del o la profesional de la orientacién,
sino como la identificacién de aquellas necesidades que requieren atencién educativa diferente a la
ordinaria, segun los criterios establecidos.

4. Respuesta educativa

La respuesta educativa para atender a la diversidad y a las diferencias individuales del alumnado se
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compone de medidas generales y especificas, asi como de recursos que también pueden ser generales
o especificos.

La combinacién de dichas medidas y recursos dara lugar a distintos tipos de atencién educativa.

Las Ordenes de 30 de mayo de 2023, por las que se desarrolla el curriculo correspondiente a las
distintas etapas educativas en la Comunidad Auténoma de Andalucia, respectivamente, establecen
la estructuracién de las medidas de atencién a la diversidad y a las diferencias individuales. Dichas
medidas se categorizan en medidas de caracter general, programas de atencién a la diversidad y
medidas especificas para alumnado con NEAE.

La respuesta educativa de un alumno o alumna con NEAE vendrd determinada en su informe de
evaluacion psicopedagdgica, que contemplara el conjunto de medidas tanto generales como especificas
y la propuesta de recursos generales y especificos que conforman su atencién educativa. Por su parte,
en el dictamen de escolarizacién se recoge la propuesta de atencién especifica y la modalidad de
escolarizacion.
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