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La hipoacusia es el déficit sensorial mas frecuente en
nifios, siendo la hipoacusia sensorio neural la forma
mas comun de déficit auditivo congénito (2. Se estima
en México que alrededor de 10 millones de personas
tienen algun tipo de problema auditivo (OMS), de las
cuales entre 200,000 y 400,000 presentan sordera to-
tal. Cada afio, nacen entre 2,000 y 6,000 nifios con sor-
dera congénita. Estas cifras manifiestan que los trastor-
nos auditivos constituyen un importante problema de
salud publica en nuestro pafs. 12

La incidencia se estima en 1:1.000 recién nacidos
(-2 para hipoacusias severas a profundas mayores a
50 dB y sobre 4:1.000 RN si se incluyen las formas
leves a moderadas. Por lo anterior, se puede decir que
la hipoacusia sensorio neural en nifios es relativamen-
te frecuente y puede ser comparada con la incidencia
del sindrome de Down (1:600-800 RN), fisura labio-
palatina (1:750 RN) y fibrosis quistica (1:3,500 RN
blancos). @

ANTECEDENTES
La hipoacusia es la pérdida parcial de la capacidad audi-
tiva. La pérdida auditiva se puede catalogar como leve,
moderada, grave o profunda en uno o ambos oidos. Las
personas con hipoacusia habitualmente utilizan el
canal auditivo y el lenguaje oral para comunicarse, y
pueden escuchar el llanto de un bebé o el ladrido
de un perro.

Habitualmente dentro del manejo de estos pacientes

se considera el uso de auxiliares auditivos o en el caso
de las pérdidas profundas de un implante coclear ©. Es
importante no perder de vista que la hipoacusia no afec-
ta el rendimiento intelectual de una persona. Se ha ob-
servado una disminucién de la hipoacusia por causas
infecciosas y ototoxicidad derivado de la optimizacién
de los cuidados pediatricos y neonatales, especialmen-
te en el manejo de unidades de cuidados intensivos neo-
natales y por la vacunacién para rubéola y Haemophilus
influenzae B.

Dentro de las causas conocidas de hipoacusia sen-
sorio neural se encuentran las de origen genético que
pueden a su vez, ser divididas en sindrémicas y no sin-
drémicas. Es por ello que las causas genéticas serian
responsables de mas del 50% de las hipoacusias con-
génitas severas a profundas.®

De manera particular, se estima que en México tres
de cada 1,000 recién nacidos presentara discapacidad
por hipoacusia, si esta anormalidad no se detecta y
atiende con oportunidad.

La importancia de la identificacién temprana de
problemas de hipoacusia y sordera radica en el hecho
irrefutable de que un nifio que no oye, no desarrolla su
lenguaje oral y le serd practicamente imposible apren-
der a leer y a escribir. El lenguaje que haya logrado
desarrollar un nifio sordo a los cuatro o cinco afios de
edad, sera el lenguaje con el que se pueda comunicar en
adelante y le permitiran incorporarse a la sociedad en
la vida futura. %
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Para estudiar la pérdida de audicidén es nece-
sario caracterizarla, asi podemos clasificar las
hipoacusias de formas tales como ®

e Clasificacidn cuantitativa: segtin la cantidad de
pérdida de audicion.

o Clasificacion topografica: con respecto al lugar
donde asienta la lesion que produce el déficit.

o Clasificacion etioldgica: de acuerdo con la etio-
logia de la hipoacusia.

e Clasificacion locutiva: en relaciéon con el len-
guaje.

MATERIAL Y METODOS

En un estudio prospectivo, de corte transversal,
realizado en la unidad de evaluacién acustica del

Centro Médico Londres en Chetumal, Quintana
Roo, México, en el que se incluyeron a estudio
mediante Tamizaje Auditivo 100 nifios, como
parte de la evaluacion integral de la audicion,
desde el 1 de enero del 2011 hasta el 10 de fe-
brero del 2012.

Los nifios fueron evaluados tomando en cuenta:

a) La historia perinatal de la madre

b) La historia de alteraciones congénitas no rela-
cionadas a Hipoacusia

c) La historia de alteraciones auditivas en la familia
d) La historia de procesos infecciosos, toéxicos o
ingesta de medicamentos en el embarazo.

Los nifios fueron evaluados con equipo intera-
coustics con la plataforma Eclipse que sirve para

INGESTA DE MEDICAMENTOS EN LA GESTACION
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HIPOACUSIA EN LA POBLACION EVALUADA

® Normooyentes 97

® Hipoacusicos 3

Relacion de pacientes con hipoacusia respecto a normooyentes 3:100 en la poblacion evaluada

medir potenciales evocados y otoemisiones
acusticas. Para todos los nifios se realizo6 evalua-
cién con protocolo de productos de distorsién
(1000 a 12000 Hz) para ambos oidos y otoemi-
siones evocadas transitorias (500 a 4000 Hz) de
ambos oidos. El equipo lleva a cabo las pruebas
a partir de una unidad de hardware de alto ren-
dimiento conectada a una PC. Los resultados
se almacenan en una base de datos llamada
OtoAcess TM desde donde pueden imprimirse o
transferirse a través de Internet.

Se defini6 la hipoacusia utilizando la siguiente
escala: ®

Hipoacusia Leve de 26 a 40 dB

Hipoacusia Moderada de 41 a 55 dB

Hipoacusia Moderada/Grave de 56 a 70 dB
Hipoacusia Grave de 71 a 90 dB

Hipoacusia Severa/Profunda 91 dB o mas

RESULTADOS

Durante el periodo comprendido del 1 enero del
2011 al 10 de febrero del 2012 se evaluaron 100
nifilos con un total de 200 oidos explorados y
edades comprendidas desde el mes de edad has-
talos 7 afios en 1 caso, con una edad media de 4
meses + 2.2 meses. De los 100 casos evaluados
solamente el 2% se encontraron alteraciones con-
génitas no relacionadas a la hipoacusia siendo
1 el Sindrome de acondroplasia, documentado
clinica y genéticamente y en el otro un caso
de Sindrome de hipogammaglobulinemia tipo
Bruton documentado inmunolégicamente. Es-
tos dos pacientes fueron negativos al estudio
de hipoacusia.

La historia perinatal de las madres de los
nifilos evaluados no demostré datos signifi-
cativos en cuanto a factores de riesgo de lesién
otoneurolégica documentada, como exposicién
a amikacina u ototoéxicos, hiperbilirrubinemia
neonatal, e hipoxia al nacer.

La ingesta de medicamentos durante el em-
barazo en la encuesta solicitada a las madres
previo a la evaluacién fue exclusivamente en el
82% de los casos de paracetamol, 52% de los
casos para ampicilina y en el 40% de los casos
algtin tipo de évulo vaginal con medidas locales de
higiene. De los 200 oidos evaluados se encontra-
ron Unicamente 4 casos de nifilos con hipoacusia:
el primero de ellos reportd hipoacusia leve con
promedio de tonos audibles de 35 dB, con una
hipoacusia conductiva de oido medio bilate-
ral, secundaria a un cuadro de infeccién de
vias respiratorias que remitié favorablemente
al manejo médico con antiinflamatorio y an-
timicrobiano, por lo que fue descartado como
diagndstico definitivo de hipoacusia; 2 casos
de hipoacusia media a grave con promedio de
tonos audibles (PTA) de 65 dB , y finalmente
un caso de hipoacusia grave con PTA de 72 dB
en 1 caso, estos ultimos 3 clasificados como
hipoacusia sensorio neural. En los 3 casos
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de hipoacusia sensorio neural no hubo historia
familiar ni genética de hipoacusia, ni algin fa-
miliar relacionado con la pérdida auditiva. En
el caso del nifio con hipoacusia conductiva se
realiz6 una evaluacion posterior al mes de tra-
tamiento médico encontrando que la hipoacusia
habia remitido, y fue catalogada como transito-
ria ya que el estudio posterior confirmé los ni-
veles normales de audicién. En el caso de los

otros 3 nifios evaluados 1 de ellos se encuentra
con manejo de amplificacién auditiva con auxi-
liares Digitales Widex TM Aikia A-19, otro caso
mas con auxiliares Widex TM, Bravo B12 y uno
mas con auxiliares de la marca Blauton TM Plus XT.

El caso del nifio que utiliza los auxiliares Ai-
kia A-19, se encuentra con PTA de 28 dB, con la
tecnologia de amplificacidn, el caso del nifio que
utiliza los auxiliares Bravo B12 , se encuentra
con PTA de 25 dB, con la tecnologia de amplifi-
cacién y finalmente el caso del nifio que utiliza
los auxiliares Blauton Plus XT, se encuentra con
PTA de 35 dB, con la tecnologia de amplificacidn.

Actualmente todos ellos se encuentran en
manejo con la Metodologia Audioverbal para lo-
grar incorporarse a las actividades escolares en
escuela de normooyentes.

Para muchos médicos estd pendiente resolver
cudl es la evaluacién diagndstica mas apropiada
en nifios con hipoacusia sensorio neural, consi-
derando que constituyen un grupo sustancial de
la poblacién y que existe un nimero importante
que no es diagnosticado, principalmente si no
estd implementado el tamizaje universal.

El diagnoéstico etiologico de las hipoacusias
congénitas es un frecuente desafio para los mé-
dicos . Se acepta que una completa historia
clinica, un buen examen fisico y una evaluacién
audiolégica son herramientas suficientes para
diagnosticar la causa de la hipoacusia.

Muchos sindromes asociados con hipoacusia
sensorio neural son diagnosticados mediante
dichos estudios, sin embargo, solicitar un es-
tudio completo es atin controversial debido a
su rendimiento®. Por lo tanto, las interrogantes
del clinico apuntan a la necesidad de solicitar un
amplio estudio de laboratorio e imagenes, junto
con la opinién de variados especialistas encare-
ciendo, retrasando y, de todos modos, dificultando
llegar a un diagnoéstico definitivo. ®

Los test moleculares genéticos constituyen
una nueva técnica que promete mejorar el diag-
nostico de hipoacusia sensorio neural en
nifios, cuyo alcance hasta ahora visualizamos
tan sélo parcialmente.

El estudio genético en hipoacusia ayudaria en
un gran numero de pacientes que estan dentro
del grupo de los que actualmente no son diagnos-
ticados etioldgicamente. Esto permitiria aclarar el
prondstico y naturaleza de la hipoacusia para
lograr un mejor tratamiento pudiendo, tal vez a
futuro, ser incluido en el tamizaje universal audi-
tivo infantil. Ademas, podria solucionar en parte
el creciente problema que ha traido el tamiza-
je auditivo para los médicos, al diagnosticar
en forma cada vez mas precoz hipoacusias
en nifios, respondiendo de mejor forma las
interrogantes de padres y familiares sobre las
causales de esta condicién.®”

Debido a los cientos de mutaciones y docenas

Diagndstico
de la causade la
hipoacusia

Se acepta que una completa histo-
ria clinica, un buen examen fisico
y una evaluacién audiolégica son
herramientas suficientes para diag-
nosticar la causa de la hipoacusia.

de genes asociados con hipoacusia, la identifica-
cién de la mutaciéon 35delG en el gen GJB2 en la
poblacién ha permitido la creacién de un buen
estudio genético de la audicién. Una de las mayo-
res ventajas del estudio genético de la audicion,
que examina la mutacién 35delG en GJB2 es
que permite acelerar el diagndstico etioldgico
de la hipoacusia y limita mayores examenes. El
objetivo a futuro seria estudiar a los nifios con
un fenotipo de presentacion limitado, esto es,
los nifos con hipoacusia sensorio neural que no
son sindromaticos y que ocupan la mayoria de
casos de hipoacusia detectados, como en las hi-
poacusia sensorio neurales bilaterales severas a
profundas, que es la presentacién mas frecuente
de la mutacién 35delG. Esta, al ser identificada,
evitarfa otros examenes (. Aunque es cierto que
la presentacion fenotipica es ampliamente va-
riable, existe una tendencia muy fuerte hacia las
hipoacusias sensorio neurales severas a profun-
das.

Hasta el momento, la incidencia de nifios
identificados con una mutaciéon GJB2 teniendo
otra enfermedad concurrente es bajisima ©®.
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Lo cual nos llevaria a deducir que en pa-
cientes con hipoacusias moderadas a severas
en el que los pacientes no tienen otra patologia
sindrémica asociada, ni familiares con historia
de pérdida auditiva, esto es, hijos de padres y fa-
miliares sanos, con hipoacusia sensorio neural,
la mutacién del gen GJB2 podria por si misma,
ser la causa genética primaria de la hipoacusia.

Sin embargo, predecir exactamente el curso
de la hipoacusia o de las distintas terapias puede
ser aun precoz en el desarrollo de las técni-
cas genéticas. El estudio entonces serviria para
tener el diagnostico etiolégico de la hipoacusia,
pero no para predecir la evolucién o curso del
tratamiento. Es necesaria mas informacién para
responder esas interrogantes.

Atn asi, para las familias que buscan las ra-
zones detras de la hipoacusia de su hijo, estos
test proveen de informacién muy valiosa y, pro-
bablemente, abren una nueva ventana para el
tratamiento. Siendo esta mutacién una causa
comun de hipoacusia en candidatos a implante
coclear, es importante para el prondstico de la
rehabilitacién saber que, aunque la conexina 26
existe en otros tejidos, no se ha encontrado otras
anomalias neuroldgicas o cognitivas asociadas a
la mutacién 35delG *7®. Se ha demostrado en
multiples publicaciones el excelente prondstico
de los nifios con esta mutacién para implante
coclear, ya sea en igual proporcion a los no por-
tadores o incluso con mejores resultados, lo que
se deberia por ser un dafio coclear aislado con
indemnidad neural. Esto los convierte en can-
didatos ideales para implante. 1011

Hay varios argumentos en contra de incluir,
por el momento, el estudio génico como parte
de la evaluacion inicial ofrecida a los nifios con
hipoacusia sensorio neural severa a profunda.
Uno de ellos se refiere a los falsos positivos y falsos
negativos, con argumentos éticos de fondo sobre

8

la conducta a seguir con estos resultados, lo
que involucra invariablemente el prondstico,
tratamiento y el consejo genético a los padres,
pudiendo llevar a estos a conductas radicales.
Estos resultados podrian detener el estudio no
permitiendo encontrar la verdadera causa si es
falso positivo, o un gasto innecesario al conti-
nuar el estudio si es falso negativo. ® Los rangos
de falso positivo y falso negativo para la detec-
ciéon de la mutacién de 35delG se ha calculado
en 2,6% y 31% respectivamente.

Tampoco esta del todo descartado que la
existencia de mutaciones en el gen GJB2 descar-
te la existencia de otras anormalidades. ™

Ademas, es importante que el equipo médico
esté preparado para enfrentarse a esta nueva
alternativa diagndstica, tanto en los aspectos
técnicos, bioldgicos, pero sobre todo, respon-
diendo ala interrogante “qué hacer con la informa-
cién obtenida”, cuanto sobre ella debe exponerse
a los padres, cudl es la nueva perspectiva en el
tratamiento para el nifio, o si influir o no en cues-
tiones tan trascendentales como planificar o no
un nuevo embarazo. )

Las series reportadas a nivel mundial como
para México hablan de alrededor de 3 casos de
hipoacusia por cada 1000 pacientes evaluados.
La hipoacusia es una discapacidad frecuente
que ha sido subvalorada en las décadas previas,
la realidad actual en México es que este tipo
de discapacidad se detecta muy tardiamente,
ya que normalmente son los padres quienes
se dan cuenta de que su hijo presenta este tipo
de padecimiento alrededor de los dos afios de
edad, perdiendo con ello un tiempo irrecupe-
rable para su habilitacién. El programa de Ta-
mizaje auditivo surgié por ello como una nece-
sidad, impulsado a través del programa federal
de tamiz auditivo e intervencidn temprana en
el aflo 2007 (PROSESA 2007-2012) (), y pau-
latinamente se ha difundido de tal manera que
ahora el sector privado de la medicina ha opta-
do por realizar las pruebas de tamizaje auditivo
de manera creciente.

De hecho, la literatura sefala que por cada
10,000 nacimientos es posible detectar 1 caso
de fenilcetonuria, 2.5 de hipotiroidismo, 5 de
espina bifida, 10 de fisura labio-palatina, 11 de
Sindrome de Down y 30 de problemas auditi-
vos, por lo que no es un problema de salud que
desmerezca nuestra atencion. ¥

La presente revision demuestra el hallazgo de
3 casos en 100 pacientes evaluados a lo largo de
1 aflo en una unidad médica privada, lo que tras-
polado a las series y casuisticas nacionales resulta
elevado, sin embargo habrd que considerar que
muchos pacientes acuden a evaluacién por una
“segunda opinién” cuando ya han sido sometidos
a un procedimiento de tamizaje previo, lo que en

su defecto actuaria como un filtro previo.

Es verdaderamente importante en la pobla-
cién médica concientizar a otros médicos y a los
familiares de los pacientes de la importancia de
realizar el tamiz auditivo, realizando siempre el
protocolo de estudio que involucra inicialmente
las otoemisiones actsticas, en caso de no pasar
la prueba continuar con potenciales evocados de
tallo cerebral y en caso de determinar hipoacusia
continuar con los estudios completos de impe-
danciometria, audiometrias tonales para la ha-
bilitacién, de manera inmediata, de los pacientes
candidatos a amplificaciéon y en su caso inicio de
metodologia audio verbal para la socializacion.
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