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RESUMEN 
 
Con la revisión de recientes evidencias científicas sobre los procesos de diagnóstico, tratamiento y 
seguimiento, la CODEPEH completa sus recomendaciones en relación con los programas de cribado 
neonatal de la hipoacusia. Es necesario actualizar algunos aspectos del diagnóstico etiológico, 
ordenado secuencialmente en una publicación anterior, recordando que se lleve a cabo sin retrasar 
el diagnóstico audiológico, que incorpora el uso rutinario de los potenciales evocados auditivos 
de estado estable que permiten conocer los umbrales auditivos en un rango frecuencial más 
extenso que los de tronco cerebral. Se reconoce la importancia de la audición binaural alertando 
de que la sordera unilateral no está exenta de consecuencias negativas para el desarrollo del niño, 
requiriendo tratamiento y seguimiento. Se recomienda la implantación coclear bilateral en los 
casos de hipoacusia profunda bilateral. Organizar un equipo interdisciplinar, con un adecuado 
sistema de información, es imprescindible para alcanzar los objetivos del tratamiento precoz de 
la sordera congénita, destacando el rol que desempeñan las familias en este proceso y el punto 
de apoyo que ofrece el Movimiento Asociativo de Familias.

PALABRAS CLAVE: cribado neonatal, hipoacusia, hipoacusia infantil, implante coclear, téc-
nicas de diagnóstico auditivo, audición binaural, interdisciplinariedad, sistemas de informa-
ción, rol familias.

ABSTRACT  

With the review of recent scientific evidences on the processes of diagnosis, treatment and follow-up, 
CODEPEH completes its recommendations regarding neonatal hearing screening programs. It is 
necessary to update some aspects of the etiological diagnosis, ordered sequentially in a previous 
publication. It reminds that it should be carried out without delaying the audiological diagnosis, 
which incorporates the routine use of steady state auditory evoked potentials that allow knowing 
the auditory thresholds in a more extensive frequency range than those of the brain stem. It is 
recognized the importance of binaural hearing by warning that unilateral deafness is not without 
negative consequences for the child’s development, also requiring treatment and follow-up. Bilateral 
cochlear implantation is recommended in cases of bilateral profound hearing loss. Organizing an 
interdisciplinary team, with an adequate information system, is essential to achieve the objectives 
of early treatment of congenital deafness, highlighting the role of the families in this process and 
the support point offered by the Family Associative Movement.

KEY WORDS: neonatal hearing screening, infant hearing loss, cochlear implant, hearing 
diagnosis techniques, binaural hearing, interdisciplinarity, information systems, role of the 
families.
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1. INTRODUCCIÓN

En las últimas décadas hemos asistido a un crecimiento 
sostenido en los conocimientos acerca de las causas y el 
tratamiento óptimo de la hipoacusia neurosensorial pediá-
trica. El importante avance en el campo de la genética 
molecular, fundamentalmente, así como en el diagnóstico 
por imagen, junto a la ausencia de un protocolo consen-
suado del proceso diagnóstico, una vez confirmada la 
presencia de una sordera tras el cribado neonatal, motivó 
que la Comisión para la Detección Precoz de la Hipoacusia 
Infantil (CODEPEH) publicara sus recomendaciones para 
el diagnóstico etiológico (Núñez et al., 2016a: 193-218). 
Dicho documento dejó establecida una secuencia ordena-
da para la investigación de las causas de una hipoacusia 
congénita, donde se recomienda la realización de estudios 
genéticos, como segundo paso después de la exploración y 
estudio de la historia clínica, dado que, entre las pruebas 
complementarias disponibles, ofrecen el mejor rendi-
miento diagnóstico al identificar una causa genética en el  
44 % de los pacientes con una hipoacusia neurosensorial 
bilateral (Sloan-Heggen et al., 2016: 441-50). 

También en este paso se recomendó el estudio del 
citomegalovirus, la causa infecciosa más prevalente 
de hipoacusia congénita y que ha sido objeto de espe-
cial atención en las últimas recomendaciones de la  
CODEPEH (Núñez et al., 2019: 201-220). El impacto que ha 
supuesto el CMVc en los programas de cribado neonatal 
de la hipoacusia es tan importante que ha motivado la 
modificación del algoritmo de los mismos (Núñez et al., 
2015: 163-186). 

Las pruebas de imagen, tercer paso de la evaluación 
diagnóstica, tienen como fin la identificación de causas 
anatómicas de la misma y el estudio de los candidatos a 
tratamiento quirúrgico. Las dos técnicas que se emplean, la 
tomografía computarizada (TC) y la resonancia magnética 
(RM), tienen un rendimiento diagnóstico proporcional a la 
gravedad de la hipoacusia, siendo superior para la RM que 
para la TC (Beeck Calkoen et al., 2018: 180-185). 

Siempre que sea posible, las pruebas audiológicas han de 
llevarse a cabo de forma paralela al diagnóstico etiológico, 
siendo prioritaria la realización de las pruebas audiomé-
tricas con el fin de garantizar los objetivos del programa 
de cribado neonatal. Tanto si se adaptan audífonos como 
si se opta por implantes auditivos, la finalidad última es el 
temprano y óptimo desarrollo de la escucha, el habla y el 

Asistimos a un crecimiento en el conocimiento 
de las causas y tratamiento óptimo  
de la sordera infantil

lenguaje, dentro de las etapas evolutivas que corresponde 
para situar al niño con sordera en igualdad de condiciones 
que sus pares oyentes en el momento de iniciar su proceso 
educativo y de escolarización (Leigh et al., 2013: 443-450; 
Núñez et al., 2018: 259-280; Núñez et al., 2019: 201-220). 

El implante coclear es uno de los más importantes avances 
en el tratamiento de la hipoacusia profunda, fue aprobado 
como tratamiento de la sordera, para su uso en adultos, en 
1985 y, en niños, en 1990. Desde entonces las indicaciones 
han evolucionado y se han ampliado con la experiencia 
clínica, como es el caso de la implantación con menores 
umbrales audiológicos, la estimulación electroacústica cuan-
do existe audición residual y la implantación en hipoacusia 
unilateral (HU) (Carlson et al., 2015: 43-50; Gantz et al., 
2016: e118-125; Peters et al., 2016: 713-721).

Todo lo antes dicho por la CODEPEH en sus recomendacio-
nes sobre el proceso de cribado, diagnóstico y tratamiento, 
cobra sentido en este nuevo trabajo y el correspondiente 
a 2018. En ambos se ha tratado de revisar todos los pasos 
del proceso, incorporando los conocimientos que surgen 
de las numerosas evidencias científicas, quedando patente, 
tal como ha sido reconocido científicamente, el rol que 
desempeñan las familias en todo este proceso y, en tér-
minos generales, en el desarrollo educativo y social de los 
niños con sordera, por lo que el Movimiento Asociativo de 
Familias ha de ser un punto de apoyo a lo largo de todas 
las etapas, como parte del equipo interdisciplinar.

Por todo ello, la CODEPEH considera necesario formular 
nuevas recomendaciones que completen la propuesta 
para la actualización de los programas de cribado auditivo 
con las evidencias más recientes respecto a los progresos  
vinculados con la aplicación de los programas en sus niveles 
2, 3 y 4: diagnóstico, tratamiento y seguimiento.

2. DIAGNÓSTICO 

2.1. Diagnóstico Audiológico

A pesar de que en un documento anterior de la CODEPEH 
(Recomendaciones 2015) sobre el diagnóstico etiológico 
de la hipoacusia se realizó una revisión exhaustiva del 
estado de la cuestión (Núñez et al., 2016a: 193-218), con-
tinuamente se producen nuevos avances para la correcta 
utilización de los medios diagnósticos disponibles.

Actualmente no existen variaciones en la secuencia 
diagnóstica aconsejada (Figura 1). Se dispone de una serie 
de pruebas auditivas, objetivas y subjetivas, adaptadas 
a la edad y posibilidad de colaboración del niño. Las 
distintas exploraciones auditivas serán complementarias 
entre sí, por lo que no se puede utilizar un solo tipo de 
prueba para establecer un diagnóstico y tratamiento 
adecuados.
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2.1.1. Pruebas objetivas 

  Timpanometría e Impedanciometría

Ambas pruebas evalúan la situación anatómica del oído 
medio y su función, al introducir, mediante una sonda, un 
tono puro de 1000 hercios (Hz) para niños menores de un 
año en el conducto auditivo externo (CAE) y de 226 Hz 
en el resto de casos (Kei et al., 2003: 20-28) y hacer variar 
la presión en el conducto mediante una bomba. Como 
resultado se obtienen tres curvas básicas de Jerger (Jerger, 
1970: 311-324) y las curvas de Baldwin en menores de  
9 meses (Baldwin, 2006: 417-427). 

Por medio del reflejo estapedial se puede estudiar el 
arco reflejo del VII y del VIII par craneal y con ello obtener 
información de lesiones cocleares y retrococleares. 

  Otoemisiones Acústicas (OEA)

Desde que en 1978 Kemp describiera las OEA (Kemp, 1978: 
1386-1391) se han convertido en un elemento estándar 
de la batería de pruebas audiológicas pediátricas. Las dos 
más utilizadas clínicamente son las otoemisiones acústicas 
provocadas transitorias (TEOEA), que se aplican funda-
mentalmente en los programas de cribado neonatal, y los 
productos de distorsión (DPOEA), más útiles para el estudio 
de la ototoxicidad por cisplatino.

En el plano diagnóstico, las OEA son imprescindibles 
para diferenciar la lesión coclear o retrococlear (6,5 % 
de las sorderas), dado que su presencia asociada a unos 
potenciales evocados auditivos (PEA) patológicos ayuda a 
definir la topografía de la lesión (Boudewyns et al., 2016: 
993-1000; Zubicaray et al., 2014: 1-15). 

  Potenciales Evocados Auditivos de Tronco Cerebral (PEATC)

Fueron descritos en 1967 por Sohmer y Feinmesser  
(Sohmer y Feinmesser, 1967: 427-435). Se basan en la res-
puesta electrofisiológica a la estimulación de la vía auditiva 
hasta el colículo inferior en el tronco del encéfalo. 

Además de determinar el umbral mediante la onda V, 
el análisis de las latencias e interlatencias del resto de las 
ondas ayuda a conocer la localización topo-lesional (Soh-
mer y Feinmesser, 1967: 427-435). La respuesta obtenida 
informa sobre el estado de las altas frecuencias, entre 
2000 y 4000 Hz, sin embargo, tiene muy poca sensibilidad 
en las frecuencias bajas. Los tiempos de las latencias no 
se normalizan hasta el primer año de vida, lo que se debe 

tener en cuenta sobre todo en los grandes prematuros 
(Bakhos et al., 2017: 325-331).

  Potenciales Evocados Auditivos de Estado Estable (PEAee)

Se describieron en primer lugar para estímulos visuales y fueron 
definidos por Regan (Regan, 1989). Los potenciales de estado 
estable son respuestas periódicas cuasi-sinusoidales, cuyas 
características de amplitud y fase se mantienen estables a lo 
largo del tiempo (Pérez Ábalo et al., 2003: 42-50). 

Permiten determinar los umbrales en diversas frecuencias 
(500, 1000, 2000 y 4000 Hz), sin requerir la participación del 
sujeto. Los estudios de correlación con audiometría de tono 
puro han confirmado la validez en poblaciones neonatales, 
pediátricas y adultos jóvenes con audición normal (Torres- 
Fortuny et al., 2016: 375-379). También sirven para detec-
tar umbrales residuales en niños pequeños en ausencia de  
respuesta en los PEATC (Grasel et al., 2015: 1-7).

Entre las ventajas de los PEAee, además de su total objeti-
vidad, ya que no dependen ni del paciente ni del explorador, 
destaca que se pueden realizar en varias frecuencias consiguien-
do una gráfica superponible a una audiometría y que son más 
eficaces para detectar restos auditivos en sorderas profundas. 
Se pueden realizar en ambos oídos de forma simultánea, lo 
que aporta rapidez al estudio. En los lactantes los umbrales 
casi no se modifican con la edad a pesar de que sí se afectan 
por la maduración (Martinez Beneyto et al., 2014: 171-181). En 
los niños pretérmino se observa un aumento de los umbrales 
(Yang et al., 2017: 661-667). En la neuropatía auditiva y en las 
secundarias a lesión cerebral están alterados. 

Los PEAee, a diferencia de los PEATC, no permiten conocer 
el diagnóstico topo-lesional. 

Aún no hay suficiente evidencia científica para recomen-
darlos en la fase de cribado, aunque cabe esperar que en un 
futuro los PEAee puedan ser utilizados dando una información 
frecuencial de los umbrales más amplia. 

Este método de exploración debe ser incluido dentro del 
estudio de la audición en neonatos y niños para obtener una 
pronta aproximación a los umbrales auditivos en los casos de 
sospecha de hipoacusia, facilitando la adaptación audioproté-
sica temprana en niños muy pequeños (Núñez, F. et al., 2016b: 
193-200; Vlastarakos et al., 2017: 464-468).

2.1.2. Pruebas subjetivas

Conviene recordar que las pruebas subjetivas son imprescindi-
bles para la confirmación y estudio evolutivo de las sorderas. 

  Audiometría Tonal Liminar 

Se mide en decibelios (dB) y se evalúan las frecuencias de 
250, 500, 1000, 2000, 3000, 4000, y 8000 Hz. Los umbrales 
se confirman cuando se responde el 50 % de las veces al 
tono enviado. Se debe medir la vía aérea y la vía ósea.

Los potenciales evocados de estado estable son una 
prueba segura e indispensable en la fase diagnóstica
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  Audiometría verbal o logoaudiometría 

Se realiza mediante la emisión de palabras que el niño 
escucha y debe repetir o señalar en dibujos. El umbral se 
establece cuando el niño repite el 50 % de las palabras de 
forma correcta, además sirve para ver cómo se comporta 
en la discriminación del lenguaje a distintas intensidades.
 

  Audiometría de observación de la conducta

Este tipo de audiometría se describe por primera vez en 1944 
(Ewing y Ewing, 1944: 309-338). Se realiza a niños 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, 
succión, parpadeo, elevación de las cejas o el cese de ciertos 
comportamientos, como el movimiento o la succión. La obser-
vación conductual es una medida subjetiva de la capacidad 
auditiva y no proporciona información específica de frecuencia. 

  Audiometría de refuerzo visual

Se puede realizar desde los 6 meses de edad hasta el año 
aproximadamente. El niño es recompensado visualmente 
con luz y juguetes animados al girar la cabeza hacia la 
fuente de sonido. Para ello, se le entrena previamente 
mediante condicionamiento. Nos puede dar información 
en frecuencias de 250 a 8000 Hz.

  Audiometría de juego

Se realiza normalmente a niños desde los 30 meses a los  
5 años, aunque en algunos casos puede aplicarse a partir 
de los 24 meses y a pacientes con discapacidades que no 
colaboren en una audiometría tonal convencional. Al niño 
se le enseña a realizar una tarea simple, como colocar un 
bloque en un balde o similar cada vez que escucha un sonido 
(Pitarch et al., 2014: 217-228). 

2.2. Estudios de Imagen

Las pruebas de imagen son esenciales dentro del estudio 
para la implantación coclear, sin embargo, en la actualidad 
no existe un consenso acerca de la modalidad de estudio más 
adecuada. Aunque en un documento anterior de la CODEPEH 
sobre el diagnóstico etiológico de la hipoacusia (Núñez et 
al., 2016a: 193-218) se revisaron las indicaciones preferentes 
para la realización tanto de la tomografía computarizada 
(TC), como de la resonancia magnética (RM), es interesante 

complementarlo con el estado actual de las indicaciones 
de pruebas de imagen en el contexto de la valoración del 
candidato a implante coclear. 

Históricamente la TC de alta resolución ha sido la prueba 
de imagen estándar para la valoración prequirúrgica del 
implante coclear. Aunque la máxima información se con-
sigue con la realización conjunta de una RM y una TC de 
alta resolución, este enfoque puede no ser la forma más 
eficiente de emplear los recursos, además de someter a los 
niños a una innecesaria exposición a radiación y anestesia.

Existen muchos estudios retrospectivos sobre el uso dual 
de estas pruebas de imagen con conclusiones variadas. Según 
unos, ambas pruebas son importantes para analizar el estado 
del oído interno de los niños con una hipoacusia neurosenso-
rial de origen desconocido (Jallu et al., 2015: 341-346). Otros 
estudios sugieren que la RM sola es suficiente, al ofrecer una 
visualización directa del VIII par craneal e identificar hallazgos 
relevantes para la implantación a nivel del oído interno y 
del sistema nervioso central (Liming et al., 2016: 251-258).

En una reciente revisión (Siu et al., 2019: 2627-2633), donde 
se propone un algoritmo (Figura 2) para la indicación de 
pruebas de imagen en el candidato para la implantación 
coclear, se demostró que, en una gran parte de los casos, se 
puede emplear la RM sola para la evaluación preoperatoria 
del niño con hipoacusia que requiere un implante coclear, 
dado que la mayoría de los pacientes presentan una ana-
tomía normal y serán implantados sin ninguna incidencia. 
La necesidad adicional de contar con una TC surge en un 
pequeño porcentaje de los candidatos a implante y puede 
predecirse basándose en el estudio de ciertas características 
recogidas en la historia clínica, en la exploración física o 
directamente por anomalías detectadas en la RM inicial. En 
estos casos, la TC será de utilidad para definir el curso del 
nervio facial y para detallar anomalías en la anatomía ósea 
que pudieran dificultar el hallazgo de las referencias quirúr-
gicas para el abordaje de la cóclea durante la implantación. 

La reducción de la innecesaria exposición a la radiación 
en los niños es otro importante motivo para limitar la rea-
lización de TC. Es bien conocida la relación que existe entre 
la exposición a radiaciones por la realización de pruebas de 
imagen en la niñez y el posterior desarrollo de enfermedades 
malignas (Pearce et al., 2012: 499-505) y cataratas, hecho que 
supone una evidencia suficiente para justificar que se limite 
en lo posible dicha exposición (Niu et al., 2012: 1020-1026). 

2.3. Diagnóstico Genético

Hasta un 60 % de las hipoacusias neurosensoriales con-
génitas o de inicio precoz están producidas por factores 

Las pruebas subjetivas son imprescindibles 
para la confirmación y estudio evolutivo 
de las sorderas

La resonancia magnética debe 
ser la prueba de imagen de elección
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genéticos, apareciendo habitualmente en ausencia de 
historia familiar de sordera. Como reflejaba el documento 
de la CODEPEH de 2018 acerca del cribado universal (Núñez 
et al., 2019: 201-220), estos programas tienen limitaciones 
para la detección de hipoacusias leves y moderadas, las 
de inicio tardío o sobrevenidas y/o las que progresan tras 
el nacimiento. Dado que muchas hipoacusias producidas 
por causa genética no pueden ser detectadas mediante 
el cribado universal actual, existen estudios en los que se 
combina éste con un cribado genético para las mutaciones 
causantes de hipoacusia más frecuentes (Wang et al., 2011: 
535-542). Estos estudios demuestran que el porcentaje de 
detección de casos de hipoacusia mediante una prueba 
combinada auditiva y genética superaba al porcentaje 
de los casos detectados de forma aislada por una u otra 
prueba independientemente (Sun et al., 2015: 766-770).

En el estudio diagnóstico genético, las alteraciones más 
frecuentemente encontradas se localizan en el GJB2 (cone-
xina 26), que es la variante mundial más frecuente (Morton 
y Nance, 2006: 2151-2164). 

También son relativamente frecuentes las mutaciones 
del gen mitocondrial MTRNR1 que se pueden manifestar 
con una hipoacusia inducida por tratamiento con ami-
noglucósidos (del Castillo et al., 2002: 243-249). Aunque 
las alteraciones en los genes GJB2 y GJB6 (locus DNFB1) 
explican entre un 10 y un 40 % de los casos (Burke et al., 
2016: 77-86; Chan y Chang, 2014: E34-53), dependiendo de 
la población, muchos casos quedan sin diagnosticar después 
del estudio de los mismos. Esto no resulta extraño puesto 
que la hipoacusia está presente en más de 400 alteraciones 
sindrómicas y se han relacionado más de 100 genes con 
las hipoacusias neurosensoriales no sindrómicas. Por ello, 
la secuenciación de nueva generación (NGS) ha supuesto 
un avance en el estudio de estos pacientes (Sabatini et 
al., 2016: 319-328; Cabanillas et al., 2018: 58; Mutai et al., 
2013: 172). 

Teniendo en cuenta las recomendaciones de la  
CODEPEH, una vez confirmado un nuevo caso de hipoa-
cusia neurosensorial no sindrómica, se debe realizar el 
estudio de la infección por citomegalovirus (CMV) y se 
recomienda un despistaje genético (Núñez et al., 2016a: 
193-218). El hecho de poder obtener el diagnóstico genético 
tiene muchos beneficios, tanto para el paciente como para 
los progenitores, puesto que aporta información acerca 
de la herencia, ayuda a distinguir causas sindrómicas, 
aporta información acerca de la evolución de la sordera y 
podría prevenir ciertos desencadenantes que produzcan 

o empeoren el grado de hipoacusia. En el futuro, ayudará 
a mejorar el tratamiento de elección, que podrá dirigirse 
específicamente a cada mutación detectada (Sommen  
et al., 2016: 812-819; Géléoc et al., 2014: 1241062; Alford 
et al., 2014: 347-355).

Actualmente, los test basados en la secuenciación de 
nueva generación (NGS), en el ámbito de la hipoacusia, 
están sustituyendo a los test basados en la secuenciación 
de genes individuales, pero están limitados por nuestro 
conocimiento actual de los genes implicados en sorderas. 
Otros test utilizan capturas de exones dirigidos a la enfer-
medad, la secuenciación completa (WES) busca encontrar 
variaciones en todos los exomas del genoma, por lo que 
podría encontrar genes relacionados con la hipoacusia 
que aún no se conocen y la secuenciación completa del 
genoma (WGS), que no se limita solo a los exones, sino 
que puede identificar cambios fuera de los exones que 
pueden relacionarse con hipoacusia.

Las recomendaciones de la American College of Medical 
Genetics and Genomics (ACMG) incluyen el estudio genético 
según las siguientes directrices: si se sospecha una hipoacu-
sia sindrómica, se realizarán estudios genéticos dirigidos a 
los genes sospechados, y si la sospecha se dirige a una no 
sindrómica, se realizarán estudios de genes aislados, como 
GJB2/GJB6, paneles de genes o NGS basados en sospecha 
clínica (Alford et al., 2014: 347-355). 

Las últimas recomendaciones sugieren como primera 
opción la secuenciación de la NGS limitada a un panel de 
genes determinado según la etnicidad de la población a 
estudiar (D’Aguillo et al., 2019: 1-17). 

Uno de los problemas de la secuenciación de nueva gene-
ración (NGS) es la interpretación clínica de los hallazgos. 
En algunos estudios, se ha observado que hasta un 30 % 
de las variantes genéticas que se habían descrito como 
causa de enfermedad en la literatura, se podrían haber 
malinterpretado (Boycott et al., 2013: 681-691).

Dentro de las NGS se pueden realizar paneles genéticos, 
dirigidos a una enfermedad o alteración en concreto, o a 
la secuenciación del genoma completo (WES) (Shearer et 
al., 2013: 627-634). Esta última aumenta el riesgo de que 
se produzcan hallazgos secundarios, entendiéndose éstos 
como variantes identificadas de genes que no tienen que 
ver con la enfermedad o motivo por el que se realiza 
el test genético (Green et al., 2013: 565-574). Se han 
realizado comparativas entre WES y paneles dirigidos 
a la enfermedad en otras alteraciones, por ejemplo,  
trastornos oculares, encontrándose que los paneles diri-
gidos mejoran la precisión. Esta es la principal razón por 
la que se realizan estos paneles en el estudio etiológico 
de la hipoacusia (Consugar et al., 2017: 253-261; Rehm 
et al., 2013: 733-747). 

La progresiva disminución del coste, así como la mejora 
en la calidad de la WES/WGS (secuenciación del genoma 
completo), probablemente sustituyan los paneles por estu-

El diagnóstico genético aporta muchos 
beneficios. En el futuro, ayudará  
a mejorar el tratamiento
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dios no dirigidos en un futuro (Cabanillas et al., 2018: 58). 
De hecho, en algunos estudios publicados, se utiliza la WES 
como método de diagnóstico de la etiología de la hipoa-
cusia, combinada con otras técnicas genéticas (microarray) 
(Downie et al., 2017: e000119). 

2.4. Estudio Vestibular
 

Los niños que presentan hipoacusia tienen mayor riesgo de 
padecer un trastorno vestibular (Cushing et al., 2008: 1814-
1823) por la estrecha relación embriológica de las estruc-
turas auditivas y vestibulares del oído interno (Tribukait et 
al., 2004: 41- 48). Dependiendo del protocolo de estudio 
de la función vestibular utilizado, la etiología y el grado 
de hipoacusia, los trastornos vestibulares afectan entre el  
38 % y el 91 % de los niños con hipoacusia neurosensorial, 
aunque ésta sea leve o, incluso, unilateral (Martens et al., 
2019: 196-201). El sistema vestibular es una función senso-
rial aferente imprescindible para el control del equilibrio, 
por ello su alteración provoca un cuadro de desequilibrio 
y retraso en el desarrollo motor del niño que, sumado a 
una hipoacusia, afectará negativamente al desarrollo de la 
orientación espacial y la atención e, indirectamente, influirá 
en la autoestima, el desarrollo psicosocial, la lectura, la 
escritura y la capacidad de aprendizaje. 

Aunque la literatura alerta del riesgo de aparición de 
un trastorno vestibular en niños con hipoacusia, en la 
actualidad no se realiza una valoración rutinaria de esta 
función. Habitualmente se restringe solo a los candidatos 
a implantación coclear (Jacot et al., 2009: 209-217) y a los 
niños con una disfunción vestibular manifiesta. 

El estudio de la función vestibular en general es comple-
jo, no obstante, se ha objetivado que es factible llevarlo a 
cabo en población infantil con ciertas adaptaciones (Dhont 
et al., 2019: 490-493). Para compensar la falta de valora-
ción vestibular en los niños con hipoacusia congénita se ha 
propuesto la realización de un cribado vestibular con el fin 
de posibilitar que el diagnóstico temprano de trastornos a 
dicho nivel permita una valoración motora y rehabilitación, 
si fueran necesarias. El cribado vestibular se realiza mediante 
una prueba denominada Potencial Evocado Miogénico Ves-
tibular Cervical (cVEMP): se estimula auditivamente por vía 
ósea (tone burst de 500 Hz a 59 dBHL) mientras se recoge 
la actividad electromiográfica del músculo esternocleido-
mastoideo, consistente en la observación de una respuesta 
reproducible con dos picos. En caso de que el resultado de la 
prueba sea normal, no se somete al niño a más revisiones y, 

de no ser así, se deriva para una valoración de su adecuado 
desarrollo (Dhont et al., 2019: 490-493).

El cVEMP puede ser implementado con éxito en los niños 
de corta edad. Aunque la sensibilidad de la prueba puede 
ser variable dependiendo de las condiciones de realización, 
brinda información diagnóstica en la mayoría de los casos.

Los cVEMP pueden llevarse a cabo en cualquier clínica 
audiológica donde se disponga de un aparato de potenciales 
evocados, por lo que se recomienda que los profesionales 
que se dedican a la audiología pediátrica incorporen esta 
técnica para la valoración de los trastornos vestibulares, tan 
frecuentemente asociados a la hipoacusia congénita (Zhou 
et al., 2014: 1-6). 

3. TRATAMIENTO

3.1. Adaptación Audioprotésica Infantil

El objetivo principal de la amplificación auditiva es propor-
cionar a un niño con discapacidad auditiva la oportunidad 
de tener acceso a un entorno sonoro y, en especial, al habla. 
Entre los objetivos de la amplificación hay que destacar que 
se debe proporcionar una distorsión mínima del sonido, 
potenciar el desarrollo de una estrategia de procesamiento 
de la señal adecuada, seleccionar las características que 
maximicen la audibilidad de la señal deseada y la reducción 
del ruido, además de ofrecer flexibilidad, tener facilidad de 
conexión a dispositivos externos y garantizar la comodidad 
física que permita el uso diario constante.

En la edad infantil la evaluación auditiva y el tratamiento 
audioprotésico tienen una serie de peculiaridades. El rango 
de edad de 0 a 6 años es el que más dificultades plantea 
en cuanto a la evaluación y habilitación auditiva. 

El oído externo del niño está en continuo crecimiento y 
eso hace que sea necesaria una evaluación individualizada 
del estado del conducto auditivo externo a través de las 
mediciones en oído real (RECD, Real Ear Coupler Difference). 
Esta medida deberá ser incorporada a la prescripción y ajuste 
de los audífonos. Los entornos naturales de comunicación 
de los niños son más ruidosos y reverberantes que los de 
los adultos, por lo que es imprescindible la monitorización 
continuada del correcto uso, así como la colocación de la 
prótesis por parte de un profesional experimentado. Es muy 

El cribado vestibular posibilitaría un 
diagnóstico temprano de cualquier alteración 
sobre el desarrollo motor y el equilibrio

La adaptación de audífonos y de implantes 
auditivos se orienta al temprano y óptimo 
desarrollo de la audición y la escucha, 
del habla y del lenguaje, siendo imprescindible 
la intervención logopédica
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importante y necesario que todo el proceso se centre en el 
niño y la familia y que haya una coordinación interdisciplinar 
(Olleta et al., 2018: 91-198) en colaboración con la familia. 

Gracias a los programas de detección precoz de la hipoa-
cusia, el diagnóstico se realiza en los primeros meses de vida 
(Núñez et al., 2015: 163-186). Esto implica un importante 
reto para el audioprotesista, pues se enfrenta no solo a 
dificultades anatómicas, sino a niños que por su temprana 
edad no son capaces de indicar si perciben o no el sonido, 
por lo que será necesario orientar la evaluación por medio 
de la observación (audiometría conductual) y de los resul-
tados de las pruebas objetivas electrofisiológicas (Kerkhofs 
y de Smit, 2013: 17-25).

Si existe un trastorno del espectro de neuropatía auditiva, 
y siempre que no se pueda confirmar que responden a los 
sonidos conversacionales del habla sin audífonos, se debería 
establecer un periodo de prueba con amplificación para 
observar su respuesta. Se recomienda la adaptación de 
audífonos antes de tomar la decisión de una implantación 
coclear (American Academy of Audiology Clinical, 2013: 
5-60; British Society of Audiology, 2019: 21). 

Se debe seleccionar un audífono de procesamiento de 
señal digital apropiado, tomando en consideración el tama-
ño y forma del oído externo, ya que, debido a los cambios 
anatómicos tan rápidos del CAE, la opción óptima es la 
utilización de audífonos tipo retroauricular (BTE, behind 
the ear). Estos audífonos se pueden adaptar al CAE por 
medio de un molde cerrado, realizado a medida, que deberá 
ser cambiado conforme vaya creciendo. Es recomendable 
verificar regularmente la integridad de la conexión entre 
el molde del oído, el tubo, el codo y el audífono. Para 
niños mayores existen otras opciones más estéticas que 
los audífonos retroauriculares, pero es importante saber 
que no tienen la posibilidad de conectarse a sistemas de 
inducción magnética, FM o equivalentes, lo que genera una 
importante restricción a la hora de acceder a la información 
del entorno, especialmente educativo, y beneficiarse de 
medidas de accesibilidad. 

Otro factor a tener en cuenta es el micrófono. Se reco-
mienda el uso de micrófonos omnidireccionales, ya que los 
direccionales pueden reducir la audibilidad de las personas 
que hablan fuera de su radio de acción, lo que limita el 
aprendizaje incidental, en un momento de especial rele-
vancia para el desarrollo del lenguaje y otros aprendizajes. 

En cuanto a la seguridad es aconsejable utilizar  
porta-baterías a prueba de manipulaciones para dismi-
nuir la probabilidad de ingestión de la batería, así como 

desactivar o bloquear los controles de volumen, o utilizar 
una compresión de amplio rango dinámico, eliminando la 
necesidad de manipulación de control de volumen para 
audibilidad y comodidad. El ancho de banda a utilizar debe 
ser el que contemple mayor versatilidad en la amplificación 
de todas las frecuencias creando programas que se irán 
adaptando al contexto en el que se desenvuelva el niño. 
En caso de utilizar la bobina de inducción magnética es 
importante que se active automáticamente. Las opciones 
de conectividad que hoy día ofrecen los audífonos serán 
asimismo de interés, si bien siempre en convivencia con 
la bobina de inducción, ya que es este sistema el que va 
a proporcionar al niño la accesibilidad auditiva necesaria 
en los espacios públicos, como los centros educativos, 
culturales y de ocio, etc. 

Para el ajuste de los audífonos hay que tener en cuenta 
los valores RECD (diferencia entre el oído real y el aco-
plador), que además pueden variar sustancialmente de la 
edad infantil a la adulta (los niños suelen tener RECD más 
largos que los adultos) (Zenker, 2001: 10-15). Estos valores 
permiten verificar el cumplimiento de las características 
técnicas de los audífonos, comprobar la correcta repara-
ción de los mismos, medir las variaciones de los distintos 
parámetros después de modificar los controles de éstos y 
posibilitar la evaluación objetiva de la adaptación de la 
prótesis mediante la realización de las medidas en oído real. 

El umbral de disconfort indicará la limitación de la amplifi-
cación y es uno de los aspectos más importantes en la adap-
tación protésica (Calvo y Maggio de Maggi, 2003: 57-59). Para 
las adaptaciones pediátricas los métodos de prescripción de 
la ganancia más recomendados son el DSLv5a y NAL-NL1. 
Además, se recomienda compresión en el rango dinámico, 
alterando mínimamente la señal del habla. La amplificación 
del ancho de banda de alta frecuencia mejorará la audibilidad 
de sonidos de espectro agudo. 

Es esencial la verificación electroacústica de la adaptación. La 
falta de colaboración y la imposibilidad de verificación expre-
sada por el niño hacen que el uso de herramientas objetivas 
sea de gran importancia. La utilización en campo libre de la 
ganancia funcional de los audífonos no está recomendada para 
los niños de corta edad y no se debería usar en la verificación 
de la adaptación de los audífonos. También se ha de tener en 
cuenta que las mediciones con sonda microfónica, empleando 
protocolos de ganancia de inserción (REIG) tampoco están 
recomendadas. Es necesario entonces que se verifiquen las 
características electroacústicas del audífono comparando la 
prescripción de la ganancia y la máxima presión de salida en 
el oído real del paciente o en un acoplador de 2 cm3 (Calvo y 
Maggio de Maggi, 2003: 57-59). La validación de los audífonos 
debe ser continua, ya que en estas edades es frecuente que 
a la pérdida auditiva neurosensorial se añada una pérdida 
de transmisión por presentar problemas de oído medio. Sin 
olvidar la posibilidad de que se trate de una hipoacusia pro-
gresiva. Se debe tener en cuenta la edad auditiva del niño, 

Las sorderas unilaterales no están exentas de 
consecuencias negativas sobre el desarrollo del 
niño. Precisan de tratamiento y seguimiento
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su edad cronológica y la historia clínica, además de valorar el 
desarrollo logopédico, cognitivo y psicomotor antes y después 
de la adaptación. Se debe explorar la correcta localización del 
sonido con audífonos, la discriminación frecuencial (sonidos 
Ling) funcional y la adecuada discriminación en ambiente 
ruidoso.

El asesoramiento a los padres y su instrucción en el mane-
jo de las prótesis auditivas, así como la verificación de su 
correcto funcionamiento, deben ser continuos. Cuidadores, 
logopedas y profesores también deben ser partícipes de este 
asesoramiento (Olleta et al., 2018: 91-198). 

3.2. Indicaciones para la Implantación Coclear 

Aunque los criterios audiométricos siguen siendo los más 
importantes en la toma de decisiones para implantar a un 
paciente, los avances tecnológicos y el desarrollo de las 
técnicas quirúrgicas han modificado profundamente las 
indicaciones de implante coclear, abriendo nuevas pers-
pectivas en este campo (Manrique et al., 2015: 289-296).

Están bien establecidas y aceptadas las indicaciones de 
implante coclear en la edad infantil cuando se presenta una 
hipoacusia neurosensorial bilateral de severa a profunda, 
con escaso beneficio del uso de audífonos después de un 
periodo de prueba. No obstante, existen nuevas indica-
ciones que hay que tener en cuenta en la edad infantil, 
unas ya consolidadas, como la implantación bilateral y 
otras que van ganando apoyo por la evidencia científica, 
como la implantación en casos de sordera unilateral. Todo 
ello se fundamenta en los conocidos beneficios de la audi-
ción binaural: mejor comprensión en ambientes ruidosos 
y mayor capacidad de localización de los sonidos en el 
espacio. Los estudios existentes demuestran que, de ser 
posible, es mejor el implante simultáneo y, si no, intentar 
que medie el mínimo tiempo posible entre la implantación 
de ambos oídos. 

Otra indicación ya consolidada es la del implante coclear 
en las hipoacusias asimétricas. Estos pacientes presentan 
una hipoacusia neurosensorial moderada-severa en un 
oído y una hipoacusia profunda en el otro, de manera que 
podrían utilizar simultáneamente el implante en el oído con 
peor audición y un audífono en el oído contralateral. Esta 
forma de estimulación se denomina estrategia bimodal. 
Con ella se ha comprobado que estos pacientes consiguen 
audición estereofónica y mejores niveles de discriminación 
del lenguaje, tanto en ambiente de silencio como en ruido, 
en comparación con los obtenidos empleando audífonos 
o solamente un implante coclear. 

Sin embargo, el implante coclear en la sordera unilateral 
es una indicación aún no consolidada. Hasta la fecha, la 
modalidad de tratamiento de los pacientes con sordera uni-
lateral era la abstención terapéutica, el uso de un implante 
de conducción ósea o el uso de un audífono con sistema 
CROS (contralateral routing of signal). El implante coclear 
constituye una nueva alternativa en ciertos pacientes. 
Se ha demostrado el superior rendimiento del implante 
coclear con respecto al resto de alternativas, sin que hayan 
existido interferencias con el oído normoacúsico contrala-
teral. Esto indica que es posible la integración central de la 
estimulación eléctrica y acústica, incluso con una audición 
normal contralateral. Uno de los motivos para promover 
la implantación coclear en niños con sordera unilateral es 
facilitar un completo desarrollo del sistema auditivo central 
dentro del periodo crítico o de mayor sensibilidad, que se 
corresponde con los primeros años de vida. Especialmente 
interesante se considera esta indicación en aquellos niños 
con déficits visuales importantes o si presentan situaciones 
de fragilidad en el oído auditivamente normal, como son 
determinadas malformaciones laberínticas (dilatación 
del acueducto vestibular, particiones incompletas de la 
cóclea, etc.). 

A pesar de estos indicios, se ha publicado un meta-análisis 
(Peters et al., 2016: 713-721) que revela que las evidencias 
existentes para la implantación coclear en la sordera unila-
teral son escasas y solamente consisten en series de casos, 
por lo que no se pueden extraer conclusiones firmes sobre 
la efectividad del implante en la sordera unilateral infantil. 
No obstante, basándose en los hallazgos de esta revisión 
sistemática de la literatura, los prometedores resultados 
obtenidos en los adultos, y la importancia de la audición 
binaural, sugieren que la implantación coclear en niños 
con hipoacusia unilateral puede ser efectiva.

La neuropatía auditiva o disincronía auditiva es un tras-
torno auditivo de difícil diagnóstico y con un comporta-
miento clínico variado. Los audífonos en este caso tienen 
un beneficio limitado, sin embargo, el implante coclear 
aporta unos resultados variables, ya que cuando la lesión 
está en el nervio (desmielinización) la estimulación eléc-
trica puede tener las mismas limitaciones que la acústica. 
Sin embargo, se sabe que el 75 % de las neuropatías se 
deben a una alteración presináptica de la función de la 
célula ciliada interna, circunstancia que permitiría obtener 
un rendimiento óptimo con el implante. 

Los niños que presentan una neuropatía auditiva nece-
sitan ser evaluados de forma específica. Dado que cada 

La audición binaural es fundamental 
para el procesamiento auditivo

Las indicaciones para la implantación coclear 
han evolucionado y se han abierto nuevas 
perspectivas al respecto
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niño con neuropatía auditiva es diferente, surgen varias 
situaciones clínicas que hay que tener en cuenta. La primera 
es el niño que presenta unas otoemisiones acústicas nor-
males o unos potenciales microfónicos cocleares robustos, 
pero presenta umbrales auditivos pobres. En estos casos 
existe la posibilidad de una recuperación de los umbrales 
auditivos en el tiempo, lo que indica una recuperación de la 
función neural. La segunda situación clínica es la que surge 
del hallazgo de unos umbrales auditivos conductuales no 
compatibles con una hipoacusia severa o profunda (que no 
cumplen criterios audiométricos de implantación) y que, 
sin embargo, presentan un retraso muy importante en el 
desarrollo del habla y del lenguaje respecto al esperado por 
su situación auditiva. Este contexto ilustra el gran dilema 
que en ocasiones se presenta al indicar un implante en 
estos pacientes con unos umbrales aparentemente buenos, 
dado que no está claro si el retraso del desarrollo del habla 
y del lenguaje está motivado por su trastorno auditivo o 
por una comorbilidad neurocognitiva. 

Derivado de estas situaciones clínicas se explica el retraso 
en la implantación que se registra en los niños con neu-
ropatía auditiva, los cuales se implantan más tarde, a una 
edad media de 3,3 años, comparada con los niños sin esta 
patología que se operan a los 1,9 años. Este periodo de 
espera vigilada es necesario porque los umbrales audiomé-
tricos sugieren que los audífonos serán suficientes para el 
desarrollo del habla y del lenguaje. No parece que este 
retraso cause un detrimento en los resultados esperados de 
la implantación por cuanto no se supera el periodo crítico 
de los 5 años de edad (Harrison et al., 2015: 1980-1987).

3.3. Líneas de Futuro

Existen nuevas técnicas genéticas como el CRISPR (clustered, 
regularly interspaced, short palindromic repeat) asociadas 
a nucleasa 9 (CRISPR/cas 9), que constituyen herramientas 
muy potentes tanto para estudiar funciones de genes 
como para el tratamiento de los trastornos genéticos, uno 
de los principales sería la hipoacusia de causa genética, 
puesto que la mayoría de ellas son debidas a mutaciones 
monogénicas (Zou et al., 2015: 102-108).

Esta técnica permite la edición de genes (agregando, 
interrumpiendo o cambiando secuencias de genes), elimi-
nando también genes o introduciendo mutaciones para 
observar el efecto. De hecho, se están realizando experi-
mentos en ratones para intentar editar y corregir genes 
causantes de una forma de hipoacusia genética heredada 
de carácter dominante (Gao et al., 2018: 217-221). Estas 
técnicas abren la posibilidad de desarrollar en un futuro 
tratamientos basados en genes o células que podrían pre-

servar o restaurar la audición con una percepción de los 
sonidos más natural. Estos estudios han sido guiados por 
estudios similares realizados en la terapia ocular, puesto 
que ambos órganos tienen muchas similitudes (Zhang 
et al., 2018: 221) y permiten vislumbrar un futuro muy 
prometedor.

4. SEGUIMIENTO 

Para establecer un protocolo de seguimiento, en primer 
lugar, hay que señalar que es imprescindible disponer de 
un adecuado sistema de información. 

Cuando se trate de niños detectados en la fase de cribado, 
se debe conocer con certeza su grado de hipoacusia antes 
de los 6 meses, determinando de forma fiable los umbra-
les auditivos y contando con un diagnóstico etiológico. A 
partir de este momento se debe establecer un programa 
de revisiones periódicas con el ORL pediátrico.

Hay que tener en cuenta que la hipoacusia no se man-
tiene constante a lo largo de la infancia y que el deterioro 
auditivo puede producirse en cualquier momento, esto 
es más difícil de percibir en los primeros años de vida, ya 
que los niños no tienen la capacidad de manifestar si oyen 
peor y, por ello, el clínico se ha de guiar por las impresiones 
subjetivas de sus cuidadores. Esta fase es especialmente 
delicada porque es el momento en el que el niño está 
adquiriendo el lenguaje (Núñez et al., 2015: 163-186).

Se recomiendan revisiones con la siguiente periodicidad:
- en los primeros 18 meses de vida, continuas a demanda 

de cada situación
- de los 18 meses a los 3 años, cada 3 meses
- de los 3 a los 6 años, cada 6 meses
- en el caso de mayores de 6 años con sorderas esta-

bles, anuales

Especial atención se debe tener con los niños con hipoa-
cusia derivada de infección por CMVc y con malformaciones 
cocleares, como el acueducto vestibular dilatado (Lin et 
al., 2005: 99-105) ya que presentan un mayor riesgo de 
deterioro auditivo. En niños con patología del espectro 
de la neuropatía auditiva, se debe extremar la vigilancia 
por sus dificultades para la inteligibilidad del lenguaje, 
la fluctuación y empeoramiento auditivo (Hood, 2015: 
1027-1040).

Independientemente de los protocolos establecidos 
siempre se deben tener en cuenta las apreciaciones de 
los padres sobre los posibles cambios o dificultades de sus 
hijos (Fitzpatrick et al., 2016: 34-43). 

Nuevas técnicas genéticas permiten el estudio 
de funciones de genes, causantes de sordera

Los niños con sordera derivada 
de infección por CMVc deben ser 
objeto de especial atención
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En el caso de los niños con peligro de desarrollar  
sordera por factores de riesgo, el momento y el número 
de revisiones auditivas debe individualizarse según la 
probabilidad relativa de una pérdida auditiva de inicio 
tardío. Los niños que superan el cribado neonatal, pero 
tienen un factor de riesgo, deben tener, al menos, una 
evaluación audiológica diagnóstica entre los 24 y 30 meses 
de edad. La evaluación temprana y más frecuente puede 
estar especialmente indicada en alguno de los factores de 
riesgo, según recomiendan varias publicaciones (Núñez 
et al., 2015: 163-186; Joint Committee on Infant Hearing 
Pediatrics, 2007: 898-921).

A lo largo de la vida del niño pueden ocurrir múltiples 
causas que den origen a una sordera sobrevenida, sin 
existir factores de riesgo previos. La CODEPEH publicó 
unas recomendaciones (Núñez et al., 2015: 163-186) para 
detectar problemas de audición en la infancia entre los  
6 meses y 4 años de vida por medio de un simple cuestio-
nario a realizar por el pediatra. La Academia Americana 
de Pediatría aconseja realizar una audiometría a todos 
los niños a la edad de 4, 5, 6, 8 y 10 años. Además, en los 
niños mayores de 10 años, se recomienda la valoración 
de las frecuencias de 6000 y 8000 Hz al menos una vez 
entre los 11 y 14 años, entre los 15 y 17 años y entre los 18 y  
21 años. Esta estrategia mejora el resultado en la detección 
e intervención temprana sin factores de riesgo superando 
el costo y los inconvenientes. 

4.1. Sistemas de Información

La discapacidad auditiva es un claro ejemplo de cómo lo 
específico de cada sector administrativo que interviene en 
la edad pediátrica (Sanidad, Servicios Sociales y Educación), 
junto a los diferentes profesionales (pediatra, médico ORL, 
audioprotesista, logopeda, maestro…) se han de encontrar 
y, desde un enfoque interdisciplinar e integral, intervenir 
en torno al niño y su familia en una acción conjunta plani-
ficada, coordinada y convergente de recursos, prestaciones 
y servicios (Jáudenes, 2014).

Esta imprescindible confluencia precisa, para organi-
zarse de forma efectiva y eficiente, que exista una base 
de datos accesible para todos los implicados que facilite 
el intercambio de información y un sistema de análisis 
que posibilite el estudio de estos datos para conocer los 
puntos fuertes y débiles de la marcha de los programas 
de cribado, que permita corregir los defectos percibidos y 
mejorar los resultados finales.

Estos sistemas de información tienen el propósito de 
orientar actividades, de ayudar a la planificación, de ase-
gurar la implementación y de apoyar la evaluación de los 
programas, sin olvidar su utilidad para formular hipótesis 
para la investigación. Pueden variar desde sencillos sistemas 
de recogida de datos de una única fuente, hasta sistemas 
electrónicos que reciben datos de muchas fuentes y en 
distintos formatos, asegurando el cumplimiento de la 
normativa relativa a la protección de datos. 

La información recabada servirá no solo para la mejora 
de los servicios que se prestan tanto al niño como a las 
familias, sino también para la vigilancia de la calidad del 
cribado, el diagnóstico y el tratamiento temprano, así 
como para facilitar la recogida de datos demográficos 
relativos a la hipoacusia congénita, tal como la CODEPEH 
expuso en anteriores recomendaciones (Trinidad et al., 2010: 
69-77; Núñez. et al., 2015: 163-186) apoyando también  
la absoluta necesidad de que en España exista de una base 
de datos única a nivel estatal, si bien, hasta la fecha, no 
se tiene constancia de la existencia de un registro central 
que recoja la información de los distintos programas de 
detección precoz de la hipoacusia, que todas las comuni-
dades autónomas están aplicando, aunque éstas sí tengan 
sus propios sistemas de información. Dado que estas bases 
de datos probablemente presentan campos coincidentes, 
permitirían fácilmente la creación de una base común. 

De hecho, una opción muy conveniente sería integrar 
todos los programas de cribado neonatal que se realizan 
en la actualidad en una sola base de datos, de forma que 
su registro y análisis fuera más sencillo para el personal 
implicado (Feresin et al., 2019: 193-199). 

Estos sistemas de información además permiten mejorar 
los programas de cribado, cuyo “talón de Aquiles” es la 
tasa de abandonos en el seguimiento de los niños que 
presentan resultados alterados o la ausencia de registro 
de los casos que pueden haber recibido un diagnóstico y/o 
tratamiento, pero el resultado no ha sido informado. Para 
corregir esta situación es totalmente necesario que existan 
registros, fiables y accesibles, de los datos de contacto con 
el paciente que permitan su recuperación.

También hay que destacar otra causa de pérdida relacio-
nada con los sistemas de información que se produce cuan-
do los niños incluidos en el programa cambian de un área 
geográfica a otra entre el cribado inicial y el seguimiento 
médico, puesto que la responsabilidad de su seguimiento 
también se traslada de un centro a otro. En consecuencia, 

Los niños con factores de riesgo deben 
ser vigilados ante la probabilidad  
de una sordera de inicio tardío

La vigilancia pediátrica permite 
la detección y diagnóstico temprano 
de sorderas sobrevenidas entre los 6 meses 
de vida y los 4 años de edad
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estos casos se pierden durante el seguimiento para el centro 
que tuvo la responsabilidad inicial. Esto refuerza la recomen-
dación de que la base de datos ha de tener ámbito nacional 
(Matulat et al., 2017:1008-1013; Chung et al., 2017: e227-231). 

Para disminuir estas pérdidas en el seguimiento del programa 
es fundamental que la base de datos permita generar alertas 
de forma automática y facilite la recuperación de estos niños 
(Ravi et al., 2016: 29-36).

Al respecto, existen experiencias recientes de países con años 
de trayectoria en el cribado que han identificado los puntos 
débiles que más frecuentemente se necesita corregir en los 
sistemas de información para mejorar la efectividad del progra-
ma. Estos cambios implican asegurar la adecuada remisión de 
los datos, el establecimiento de un coordinador del programa, 
la creación de una página web común, la normalización y la 
verificación de los datos, así como la adecuación del software 
(Greczka et al., 2018: 13-20). 

Por otra parte, en relación con los programas de cribado, 
existen deficiencias en la planificación de los mismos, además 
de dificultades organizativas y de disposición de recursos, que 
impiden garantizar la confirmación diagnóstica y el acceso a una 
intervención temprana de calidad. Sin una base de datos que 
recoja la información de resultados del despistaje es imposible 
conocer estas dificultades y corregir errores de planificación o 
realización que impidan conseguir el objetivo deseado. 

4.2. Información y Apoyo a la Familia. Atención Temprana

Tal como en su día se subrayó, uno de los aspectos más positivos 
y singular del Programa para la Detección Precoz de la sordera 
infantil, aprobado en España por el Ministerio de Sanidad y las 
comunidades autónomas, en 2003, es la incorporación de una 
fase de seguimiento, como parte indisoluble del proceso, que 
incluye la atención temprana al niño con sordera y a su familia 
(Comisión Salud Pública, Ministerio de Sanidad y Consumo, 2003). 

Desde hace casi dos décadas, en nuestro país, identificamos 
un salto cualitativo significativo y diferenciador entre anteriores 
generaciones de personas sordas y los niños y jóvenes con sor-
dera de hoy. La aplicación del Programa de Detección Precoz de 
la Sordera y los avances médicos, audiológicos y protésicos son 
responsables evidentes y directos de dicho cambio (Jáudenes. 
et al., 2007: 51-53; Silvestre y FIAPAS, 2010: 75-79; FIAPAS (vvaa), 
2017). Si bien es cierto que la detección y el diagnóstico precoz 
de la sordera han modificado sustancialmente la perspectiva 
educativa y social de estos niños, para que sean realmente 
efectivos deben ir seguidos de dos actuaciones determinantes:

- iniciar cuanto antes el tratamiento audioprotésico y 
logopédico más indicado en cada caso, facilitando el 
acceso temprano y natural al lenguaje oral, y 

- ofrecer una atención global centrada en el niño y su 
familia, evitando las respuestas parceladas, descontextua-
lizadas y descoordinadas, dando confianza y seguridad 
a los padres, reduciendo su desorientación y peregrinar 
por diversos especialistas y servicios.

Gracias a la estimulación auditiva precoz, que aprovecha 
el periodo crítico de plasticidad neural, y a la adquisición 
de la lengua oral del entorno en el momento evolutivo que 
corresponde, compartiendo código de comunicación con la 
familia, dado que más del 95 % de estos niños nacen en el 
seno de familias oyentes (Mitchell y Karmchmer, 2002), los 
niños con sordera alcanzan un desarrollo global y comuni-
cativo comparable al de sus pares oyentes y pueden acceder 
a la escolaridad habiendo adquirido las habilidades cogniti-
vas y lingüísticas necesarias para ello. De ahí las diferencias 
altamente significativas entre personas sordas estimuladas 
tempranamente y las que han recibido esta atención espe-
cífica de forma más tardía y/o inadecuada, comprometiendo 
seriamente sus aprendizajes (Jáudenes et al., 2007: 51-53).

El objetivo de la aplicación de un programa de detección 
precoz de la sordera, por tanto, va más allá de dicha detección 
y del diagnóstico. El objetivo final y deseado tiene que ser la 
atención temprana, planificada y coordinada, que se dirija, 
por un lado, a estimular y potenciar el desarrollo global del 
niño, en este caso con dos tipos de intervenciones: adaptación 
protésica e intervención logopédica especializada (estimula-
ción auditiva y desarrollo del lenguaje), y por otro, a apoyar 
a las familias y a fortalecer sus destrezas como primeros 
educadores, a través del apoyo emocional y el asesoramiento. 

Del análisis de los datos recogidos sobre una muestra 
representativa de 600 familias en España, participantes en 
un estudio llevado a cabo por la Confederación Española 
de Familias de Personas Sordas-FIAPAS (Jáudenes, 2006: 
Separata), se destaca que, entre las principales dificultades a 
las que han tenido que hacer frente los padres y las madres 
en los primeros momentos, tras conocer el diagnóstico, se 
encuentra el hecho de asumir la noticia de la sordera de su 
hijo y la falta de información. Por ello, se ha de poner de 
relieve cómo, en la comunicación con la familia, es relevante 
tanto el mensaje en sí mismo, como la forma y el entorno 
en que se transmite. Es importante recordar que, especial-
mente, en los momentos que rodean a la confirmación del 
diagnóstico de la sordera, la actitud de los profesionales 
que tratan con la familia y le facilitan información debe 
responder a determinadas claves de escucha, imparcialidad, 
objetividad, claridad y accesibilidad (Federación Estatal de 
Asociaciones de Profesionales de Atención Temprana, 2011: 
19-38). Por ello, las familias deben poder contar con equi-
pos y estructuras estables que cuenten con profesionales 
especializados y cualificados capaces de analizar la situa-
ción familiar, atendiendo a la individualidad del caso y de 

Un sistema de información estatal 
es fundamental para un seguimiento eficaz, 
además de permitir evaluar los programas y 
señalar líneas de investigación, planificación 
de servicios y recursos, etc.
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cada familia, así como a sus circunstancias vitales y sociales, 
y de establecer el programa de intervención más adecuado 
(Jáudenes, 2012a: 11-24).

Se evidencia así la necesidad de un abordaje global, inmedia-
to al momento del diagnóstico, con itinerarios de derivación 
fácilmente identificables por las familias. Al mismo tiempo 
que es preciso poner en valor una vez más la trascendencia 
de la intervención interdisciplinar cooperativa y correspon-
sable, con implicación del Movimiento Asociativo de Familias 
(Jáudenes, 2012b: 177-189; Jáudenes y Patiño, 2013: 288-302). 

Los resultados óptimos se consiguen cuando los programas 
de detección precoz de la sordera infantil alcanzan cotas de 
alta calidad en todas sus fases, desde la sospecha a la con-
firmación diagnóstica y a la provisión del tratamiento más 
adecuado en cada caso, incluyendo la adaptación protésica 
y la atención temprana (Yoshinaga-Itano, 2014: 143-175). 
Asegurar la consecución del proceso, bajo unos estándares 
de calidad que garanticen la eficacia del mismo, debe ser 
una obligación de todos los implicados. En definitiva, el 
proceso de detección, diagnóstico, seguimiento y atención 
temprana hay que situarlo en un continuum que necesita 
de profesionales cualificados y experimentados, así como 
de una planificación de recursos y servicios con respuestas 
coordinadas, no parceladas ni descontextualizadas (Marco et 
al., 2004: 103-106; Joint Committee on Infant Hearing, 2007: 
898-921; Trinidad, 2010: 69-77; Núñez et al., 2015: 163-186). 

Por último, se debe señalar que la aplicación de un programa 
de detección precoz de la sordera infantil moviliza e integra 
distintos recursos, acciones y procedimientos, además de la 
necesaria gestión de los resultados y su evaluación. Más allá 
de un primer nivel de evaluación clínico y metodológico, que 
debe responder a determinados estándares de calidad, las 
líneas de futuro sobre las que debe avanzar el conocimiento 
y la medición de la eficacia del programa deben incluir el 
funcionamiento y efectividad de los circuitos de derivación, 
el desarrollo comunicativo y el nivel educativo alcanzado por 
los niños diagnosticados precozmente, además del nivel de 
satisfacción manifestado por las familias. 

Será necesario, por tanto, integrar la atención y el apoyo 
a las familias como parte del desarrollo de los programas de 

detección precoz de la sordera infantil, incluyendo la ayuda 
mutua interfamiliar, implicar a las familias en cada nivel de 
intervención e incrementar el conocimiento sobre el rol de 
las familias entre todos los agentes implicados. Reconocer 
las necesidades de las familias y saber responder a ellas es 
una responsabilidad de todos los estamentos y profesionales 
comprometidos con estos programas. Asimismo, hay trabajos 
(Benito, 2017: 85-103) que indican que, desde el punto de 
vista clínico y asistencial, conocer el desarrollo del lenguaje 
adquirido por los niños y niñas con hipoacusia prelingual, 
diagnosticados precozmente y siguiendo un proceso de inter-
vención estandarizado, es en sí mismo un indicador para la 
validación del propio proceso de diagnóstico y tratamiento 
de la sordera infantil.

4.3. Equipo Interdisciplinar

Durante la evaluación, tratamiento y seguimiento de los niños 
con hipoacusia deben intervenir, desde distintos ámbitos, 
diferentes profesionales: otorrinolaringólogos, pediatras, 
audiólogos protésicos, logopedas, pedagogos, psicólogos, 
maestros, trabajadores sociales, y, en ocasiones, otros espe-
cialistas (Figura 3) que han de integrarse en un equipo inter-
disciplinar, trabajando en coordinación con la familia (Joint 
Committee on Infant Hearing, 2007: 898-921; Jáudenes, 2012a: 
11-24; Jáudenes, 2012b: 177-189; Núñez et al., 2015: 163-186). 

El equipo interdisciplinar debe aportar información de 
calidad en cuanto al diagnóstico médico y el tratamiento, 
además de instruir sobre el uso de dispositivos de audición, 
el proceso de rehabilitación a seguir y las estructuras y recur-
sos de apoyo a las familias. El mensaje debe ser coherente 
y consistente entre los diferentes profesionales implicados. 
Los cuidados centrados en la familia requieren que éstas se 
involucren en la salud auditiva del niño a lo largo de todo 
el proceso, pero conviene señalar que la familia no debe ser 
quien se responsabilice de la transmisión de información entre 
profesionales ni ser mediador en su coordinación (Findlen et 
al., 2019: 141-146).

Se precisa también de una coordinación interadministrativa 
e intersectorial, en lo relativo a los servicios y prestaciones 
dirigidas al niño y a su familia, con procedimientos simplifi-
cados y coordinados para el acceso a todos ellos. Para este 
cometido son fundamentales la figura del coordinador y la 
participación de Salud Pública, junto con la Administración 
Educativa y de Servicios Sociales. Por su parte, el Movimiento 
Asociativo de Familias actúa como agente y red social, desa-
rrollando programas de apoyo familiar e integrándose como 
un elemento de soporte y cooperación dentro del trabajo 
interdisciplinar.

Es imprescindible un equipo interdisciplinar, 
trabajando en colaboración con la familia, 
con el apoyo del Movimiento Asociativo 
de Familias
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5. RECOMENDACIONES CODEPEH 2019 

La CODEPEH considera necesario, por tanto, formular unas recomendaciones que completen y actualicen la aplicación de 
los programas de detección precoz de la sordera infantil, mejorando su rendimiento, de acuerdo con la siguiente secuencia 
del proceso de detección, diagnóstico, tratamiento y seguimiento (Figura 4).

NIVEL 1. DETECCIÓN

• Cualquiera de las dos técnicas disponibles para el cribado (otoemisiones y/o potenciales automatizados) son adecuadas 
en esta fase.

• Es necesaria la correcta identificación de los factores de riesgo auditivo para garantizar un seguimiento posterior óptimo.

• Se recomienda el estudio de infección congénita por citomegalovirus (CMVc) en aquellos niños que no superen el 
cribado auditivo.  

• La detección de la CMVc se debe realizar antes de los 15 días de vida.

• Superar el cribado neonatal no descarta la posibilidad de desarrollar una hipocusia tardía o sobrevenida.

• El cribado combinado auditivo, genético y de la CMVc superaría las limitaciones del cribado actual.

NIVEL 2. DIAGNÓSTICO

• La correcta exploración y anamnesis siguen siendo pilar central del diagnóstico. 

• Una sola prueba audiológica no es suficiente para un correcto diagnóstico y tratamiento. Los potenciales evocados de 
estado estable (PEAee) son una prueba segura e indispensable. 

• El diagnóstico de CMVc más allá de los 21 días de vida requiere una confirmación, utilizando una muestra biológica en 
el periodo neonatal.

• En caso de síndromes conocidos, se recomienda el estudio genético dirigido a los genes responsables. En caso de sordera 
no sindrómica, se recomiendan los paneles de secuenciación de nueva generación.  

• La resonancia magnética debe ser la prueba de elección, valorando en cada caso complementarla con una tomografía 
computerizada.

• Es conveniente evaluar la función vestibular en todos los niños con hipoacusia por medio de los cVEMP.
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NIVEL 3. TRATAMIENTO

• Tras el diagnóstico es determinante iniciar cuanto antes los tratamientos más indicados en cada caso, desde un abordaje 
global centrado en el niño y su familia.

• La intervención logopédica temprana es imprescindible para la estimulación auditiva y el desarrollo del lenguaje oral, 
así como de las habilidades cognitivas y de aprendizaje que de ellos derivan.

• La adaptación audioprotésica debe llevarse a cabo no más tarde de los 6 meses de edad, con audífonos retroauriculares, 
con bobina de inducción magnética.

• Es recomendable un periodo de prueba con audífonos antes de la toma de decisión respecto a la implantación coclear. 

• Existen nuevas indicaciones respecto a la implantación coclear en referencia a la hipoacusia unilateral y al tipo e  
intensidad de la pérdida auditiva.

• En un futuro, gracias a la terapia génica coclear, se desarrollarán tratamientos que puedan preservar o restaurar la 
audición.  

NIVEL 4. SEGUIMIENTO

• El objetivo final de la aplicación de un programa de detección precoz de la sordera ha de ir más allá del diagnóstico, 
orientándose hacia una atención temprana, planificada y coordinada. 

• En todos los niveles de desarrollo del programa son necesarios equipos interdisciplinares, que trabajen en colaboración 
con la familia, organizados por la figura de un coordinador.  

• El Movimiento Asociativo de Familias ha de ser un punto de apoyo a lo largo de todas las etapas, como parte del equipo 
interdisciplinar.

• Es necesario un sistema de información estatal, accesible a los profesionales implicados, que permita mejorar el inter-
cambio de información y conocer el estado de la cuestión, unificar protocolos, disminuir las pérdidas en el proceso, así 
como mejorar el desarrollo y los resultados del programa gracias a la evaluación continua. 
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FIGURA 1.  Secuencia diagnóstica (Núñez et al., 2016a: 193-218)

6. FIGURAS
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FIGURA 2.  Algoritmo de un protocolo de estudios de imagen basados en la RM (Siu et al., 2019: 1-7) 

Valoración Clínica

A. Identificación de factores de riesgo 
en la historia y exploración

Si se encuentra presente alguno de ellos,
se debe indicar la RM con TC

•	 Traumatismo hueso temporal
•	 Sospecha de colesteatoma o atresia
•	 Síndromes cráneo-faciales

•	 Displasia severa (partición incompleta)
•	 Anomalías del nervio cócleo- vestibular
•	 Laberintitis osificante
•	 Hallazgo casual de lesiones no relacionadas 

con el hueso temporal

NoSi

Si

No

RM Inicial

RM aislada 
si no se identifican 
factores de riesgo

B. Identificación de anomalías en la RM

Se pedirá una TC adicional
para el estudio de anomalias anatómicas,
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FIGURA 3.  Coordinación Interdisciplinar. Programas de cribado auditivo infantil
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FIGURA 4.  Actualización de los programas de cribado auditivo infantil
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