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RESUMEN: Introduccién y objetivo: La trisomia 21 es la alteracion cromosémica mas frecuente
que a consecuencia del incremento experimentado en su esperanza de vida, requiere unos cuidados mas
especializados. Las manifestaciones de la esfera ORL representan un foco dominante de morbilidad. Los
problemas auditivos son mas habituales que en el resto de poblacion, pudiendo mediatizar la evolucién
educativa y social, afectando su calidad de vida. El objetivo de este trabajo ha consistido en analizar los
resultados del seguimiento otoldgico y auditivo de los nifios con sindrome de Down (SD), evaluados en
el Servicio de ORL del Hospital Clinico Universitario de Valladolid (HCUV). Método: Estudio longitudi-
nal prospectivo/retrospectivo de 83 nifios con SD que acudieron a consulta de hipoacusia infantil entre
los afios 1993 y 2021. Resultados: Detectamos un 66% de malformaciones de oido externo. La patologia
de oido medio estuvo presente en el 93%. Se objetivo hipoacusia en el 61%, siendo bilateral en el 78%. El
87% de las diagnosticadas, son de grado leve/moderado y el 6% profundo. La hipoacusia mixta fue el tipo
mas frecuente, seguida de la neurosensorial. Se realiz6 cirugia ORL al 62%, destacando la adenoidectomia.
Discusion: El seguimiento ORL recomendado para los nifios con SD resulta una tarea dificil de organizar,
donde se impone desarrollar una planificacion especifica, que lo haga posible en nuestro sistema publico
de salud. Conclusiones: Dada la frecuencia e importantes repercusiones de las alteraciones auditivas en los
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ninos con SD, es fundamental la identificacién precoz y el seguimiento indefinido, para intentar favorecer
su correcto desarrollo.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Down; trisomia 21; nifios; otorrinolaringologia; hipoacusia; otitis
media.

SUMMARY: Introduction and objective: Trisomy 21 is the most frequent chromosomal alteration
and, because of the increase in life expectancy, requires more specialized care. Ear, nose, and throat (ENT)
manifestations are a dominant focus of morbidity. Hearing problems are more common when compared
to the rest of the population and can impact educational and social development, affecting their quality of
life. The aim of this study was to analyze the results of the otological and auditory follow-up of children with
Down syndrome (DS), evaluated in the ENT Department of the Hospital Clinico Universitario de Vallado-
lid (HCUV). Method: Prospective/retrospective longitudinal study of 83 children with DS who attended
consultation for childhood hearing loss between 1993 and 2021. Results: We detected 66% of external ear
malformations. Middle ear pathology was present in 93%. Hearing loss was found in 61%, being bilateral
in 78%. Of those diagnosed, 87% were mild/moderate and 6% were profound. Mixed hearing loss was
the most frequent type, followed by sensorineural hearing loss. ENT surgery was performed in 62%, with
adenoidectomy being the most frequent. Discussion: ENT follow-up recommended for children with DS
is a difficult task to organize, as it is necessary to develop specific planning to make it possible in our public
health system. Conclusions: Given the frequency and important repercussions of hearing impairment in
children with DS, early identification and indefinite follow-up is essential to try to promote their correct

development.

KEYWORDS: Down syndrome; trisomy 21; children; otolaryngology; hearing loss; otitis media.

INTRODUCCION

La trisomia 21 (un cromosoma adicional
en el par 21) es la alteracién cromosdémica mas
frecuente (OMIM#190685) vy la principal causa
de discapacidad intelectual [1]. Con una preva-
lencia estimada en torno a 1/700 recién nacidos,
se esta observando una importante reduccién en
los dltimos afios [2]. En la actualidad unas 35.000
personas en Espafia y mds de 6 millones en el
mundo tienen sindrome de Down (SD) [3]. La vida
de estas personas ha cambiado radicalmente en las
ultimas décadas, incrementindose su esperanza
de vida de 25 a 60 afios y mejorado igualmente
la calidad, con buenos niveles de funcionalidad y
autonomia individual; al abandonar las institucio-
nes e integrarse en los colegios y en la comunidad
[4-6]. Este aumento de las expectativas, precisa
acompanarse de unos cuidados mas especiali-
zados [5, 7].
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ElSD lleva el nombre del médico inglés que lo
describi¢ inicialmente (John Langdon Down) en
1866 y viene definido por un conjunto de sinto-
mas y signos que aparecen de forma conjunta,
conformando un patrén identificable. En 1959
los genetistas Jérome Lejeune en Francia y Marthe
Gautier en el Reino Unido, asociaron de forma
incontrovertible el SD con la presencia de tres
cromosomas 21, descartando a la sifilis como
origen de la enfermedad. Los pacientes se carac-
terizan por presentar discapacidad cognitiva,
hipotonia e hiporreflexia, hiperlaxitud articular,
cara de apariencia peculiar... La importancia del
area otorrinolaringolégica (ORL) viene determi-
nada por su implicacién en el habla, la audicion,
la respiracion y la deglucién. Una encuesta de
pacientes sobre el SD, revelaba que el 50% acudian
regularmente a consulta de ORL [8]. La patologia
ORL que nos vamos a encontrar esta condicionada
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por las variaciones estructurales del desarrollo
craneal (especialmente del bloque medio-facial),
por el déficit funcional del sistema inmunitario y
por las alteraciones de la audicion [7].

Los nifios con SD tienen mayor predisposicion
de padecer patologia otoldgica [9]. Este riesgo no
se resume Unicamente en una prevalencia mas
alta, sino en una edad de comienzo mas precoz,
un curso mas prolongado y un mayor niimero de
complicaciones, comparativamente al resto de la
poblacién [10]. La prevalencia de la hipoacusia
congénita también es superior, asi como la de
aparicion tardia [11]. Por tanto, los problemas
auditivos, transitorios o permanentes, son mas
frecuentes, pudiendo mediatizar la evolucion
educativa y social, afectdndose su calidad de
vida [7].

El objetivo de este estudio ha consistido en
analizar los resultados del seguimiento otolégico
y auditivo de los niflos con SD que acudieron
a nuestro Servicio de ORL del Hospital Clinico
Universitario de Valladolid (HCUYV), durante los
ultimos 29 anos, poniendo especial énfasis en deter-
minar la incidencia de hipoacusia “permanente”
en esta poblacién.

<1 afio

Edad de 12 consulta

E]Jjjjl

la2afios 2a3afios 3adafios 5alOafios >10afios

MATERIAL Y METODO

Este trabajo ha sido aprobado por el Comité de
Etica e Investigacion del Area de Salud del HCUV
(PI 22-2591). Se trata de un estudio longitudinal
prospectivo/retrospectivo del seguimiento realizado
en el Servicio ORL de un hospital de tercer nivel
(HCUV) por uno de los autores, de 83 nifios con
SD que acudieron a consulta de hipoacusia infantil,
desde el afio 1993 al 2021 y de los datos introdu-
cidos tras una revision actual de sus historiales.

Durante estos 29 afios hemos ido almacenando,
respetando la confidencialidad, en una base de
datos Microsoft Access, la informacion de:

1-  Losnifos evaluados con SD, que procedian
del cribado auditivo, unos por ser “No
Pasa” en las pruebas correspondientes y
otros por estar incluidos en el grupo de
riesgo de hipoacusia postnatal,

2-  Los procedentes de otras provincias, al ser
nuestro Servicio, centro de referencia de
hipoacusia infantil y

3-  Los que nos remitia la asociacion de fami-
lias con SD de Valladolid (ASDOVA).

Figura 1. Distribuciéon por edad de los nifios con SD en seguimiento
durante al menos 5 aflos (n=44). Los nifios en quienes la primera visita
se realizé con menos de 2 afos son 26 (19 con menos de 1 afio y 7 entre

1y 2 afos).
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Los datos registrados, ademas de los demogra-
ficos generales incluian: fecha y edad de 1° consulta,
procedencia (Valladolid ciudad, provincia u otra
ciudad), patologia asociada general y otologica,
pruebas audioldgicas realizadas (impedanciometria,
otoemisiones acusticas -OEA-, potenciales evocados
auditivos tronco cerebral -PEATC-, de estado estable
-PEAee-, audiometria conductual por refuerzo visual
-ARV-, audiometria tonal liminal -ATL-) presencia
de hipoacusia en funcién del oido (derecho, izquierdo
0 ambos), del tipo (neurosensorial -HNS-, transmi-
si6n o mixta), del grado (leve (20-40 dB), moderado
(41-70 dB), severo (71-90 dB) y profundo (> 91 dB)),
y de la evolucidn (estable, progresiva, fluctuante),
adaptacion de protesis auditiva (edad y tipo), patolo-
gfa de oido medio (otitis media serosa -OMS-, otitis
media aguda de repeticion, otitis crénica simple, otitis
colesteatomatosa), cirugias relacionadas (adenoidec-
tomia, amigdalectomia, drenajes transtimpanicos
-DTT-, miringo-osiculoplatia, cirugia del colestea-
toma), aios de seguimiento, resultado del cribado
auditivo, fecha de tltima consulta y pérdida de segui-
miento, con una ventana donde en cada paciente se
referian un conjunto de observaciones especificas.

POBLACION DE ESTUDIO

Los datos generales se obtuvieron de los 83
nifios que forman nuestra poblacién global.

Para intentar determinar con mayor precision
la frecuencia y caracteristicas de la hipoacusia
permanente en los niflos con SD, seleccionamos
de este grupo global, a aquellos que tuvieran un
periodo de seguimiento de al menos 5 afios (44
nifios), de los que 26 realizaron su primera visita
con menos de 2 aios. Hemos diferenciado en los
resultados a estos 2 grupos (grupo general de 44
nifios y subgrupo de 26 nifios), para comparar la
incidencia de la patologia otoldgica y de la hipoa-
cusia (Figura 1 y Tabla 1 -Anexo 1-).

RESULTADOS

E1 63% de los nifios estudiados con SD (N= 83)
en el periodo comprendido entre 1993 y 2021,
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fueron varones, procedentes en el 88% de Valla-
dolid y provincia. Al menos en 16 nifios (19%),
registramos su nacimiento en el HCUV, de los que
un 25% (4/16) fue “No Pasa” en el cribado auditivo
neonatal (con PEATC automdticos). Un 29% (24
nifnos) se perdié durante el seguimiento. El 77%
eran menores de 5 afos en la primera consulta y
un 41%, con menos de un ano. El 65% presentaba
enfermedades asociadas (hipotiroidismo -42%-,
alteraciones cardiacas -37%-, seguidas de patologia
ocular y muasculo-esquelética).

Con el propdsito de definir con mayor preci-
sion la hipoacusia permanente, descartando los
procesos intercurrentes y transitorios, las alteracio-
nes auditivas sélo se valoraron en aquellos nifos
con SD que hubieran sido revisados en consulta
durante al menos 5 afos (44 ninos, cuya edad media
al finalizar el seguimiento era de 20,4 afios). E1 59%
de esta muestra se empez6 a evaluar con <2 anos
(26/44, cuya edad media al final del seguimiento
era de 14,9 afios); el 25% entre 2 y 10 aflos (11/44)
y un 16% con mas edad (7/44)) (Figura 1). A1 46%
de la poblacion la hemos seguido durante mas de
10 afios y al 43% entre 1y 10 afos.

Detectamos un 66% de malformaciones de
oido externo. La patologia de oido medio estuvo
presente en el 93%, destacando la OMS (Tabla 1
-Anexo 1-).

Realizamos pruebas auditivas al 93%, diagnos-
ticando la presencia de hipoacusia en el 61% de los
nifios, que fue bilateral en el 78% de los afectados
(la incidencia global de hipoacusia bilateral en los
ninos con SD es del 48% y del 13,6% la unilateral).
E1 87% de las hipoacusias detectadas, son de grado
leve/moderado y el 6% de grado profundo. La inci-
dencia de la hipoacusia leve en los nifios con SD
es del 26%, del 21% para la moderada y del 6,8%
para la severa/profunda (Tabla 1 -Anexo 1-). La
edad de deteccion de la hipoacusia se muestra en
la Figura 2, donde cabe destacar que el 53% de los
menores de 5 aios tiene hipoacusia permanente.

El tipo de hipoacusia mds frecuente fue la
mixta (48% de todas las hipoacusias), seguida por la
HNS (35%). La incidencia de la hipoacusia mixta en
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I El 53% de menos de 5 afios, tienen hipoacusia permanente |

<1afo

1a 5 afios

Grupos de edad|

D DIAGNOSTICADOS DE HIPOACUSIA

[ (T3
S5l

5a 10 afios

> 10 afios

£ TOTAL DE NINOS VALORADOS

Figura 2. Porcentaje de nifios diagnosticados con hipoacusia “permanente”
(n=27) en los diferentes rangos de edad. Seguimiento > 5 afios (n= 44).

la poblacion estudiada de nifios con SD es del 26%,
HNS (19%) y transmision (9%) (Tabla 1 -Anexo
1-). E1 88% de las hipoacusias de transmision son
de caracter leve, el 83% de las mixtas son de grado
leve/moderado y el 53% de las HNS son también
leves (aunque 2 de las 3 hipoacusias profundas son
HNS). Las 6 hipoacusias unilaterales detectadas,
son de caracter leve/moderado.

La adaptacion protésica con audifonos se
llevé a cabo en el 48% de los nifios con hipoa-
cusia (13/27); recibiendo un 11% una protesis
osteointegrada (3/27) y un 4% un IC (1/27) (Tabla 1
-Anexo 1-).

De los 4 nifios que fueron “No Pasa” en el
cribado auditivo, 2 presentaban audicién normal
y el motivo del “No Pasa” era una OMS; uno
mostraba una hipoacusia leve de un lado, con
adaptacion protésica actual; y al cuarto nifio, con
factores de riesgo neonatales de hipoacusia, le
diagnosticamos una hipoacusia profunda bilateral,
adaptandole un implante coclear en cada oido, al
afio y medio de edad. Es decir, la incidencia de
hipoacusia congénita es del 12,5%.

Se realiz6 cirugia ORL al 62%, destacando en
frecuencia, la adenoidectomia y la colocacién de
DTT, con una tasa de reintervenciéon en ambos
casos, de alrededor del 25% (Tabla 1 -Anexo 1-).
La incidencia de colesteatoma fue del 6,8% y los
3 pacientes fueron intervenidos quirdrgicamente.

Ediciones Universidad de Salamanca / €283

[113]

DISCUSION

Cada persona con SD es tnica, de modo que
tanto sus potencialidades como sus problemas,
abarcan un espectro muy amplio y muy distinto
de unos individuos a otros [7].

Dada la enorme frecuencia de patologia otold-
gica (93%) y auditiva (61%) que hemos detectado
en esta poblacidon, consideramos absolutamente
necesario el seguimiento ORL, para evitar, en lo
posible, las repercusiones anadidas en su desarrollo
general y condiciones de vida.

La literatura indica que la hipoacusia tempo-
ral causada por OMS, puede llegar a afectar al
93% de los nifios con SD al afio de edad (de
acuerdo con nuestros resultados) y al 68% a los
5 afios [12], motivo por el que, coincidiendo con
otros autores [6], hemos considerado que este
periodo de al menos 5 afios, era un tiempo sufi-
ciente, para poder conocer con mayor precisiéon
el estado auditivo “definitivo” del niilo, libre de
sus procesos de oido medio. Pero a la mayor parte
de estos nifos les hemos seguido durante mucho
mas tiempo (media de edad al finalizar el estudio
de 20,4 afios) lo que nos ha permitido realizar
pruebas auditivas objetivas y de comportamiento,
ARV y ATL, pudiendo disponer de resultados
audiométricos fiables de una posible hipoacusia
permanente.

Rev. ORL, 2023, 14, 2, 109-121



SEGUIMIENTO OTOLOGICO EN NINOS CON SINDROME DE DOWN

BENITO-OREJAS JI, LOSADA-CAMPA ], GONZALEZ-SOSTO M ET AL.

Si comparamos los resultados (Tabla 1 - Anexo
1-) del grupo general de 44 nifios con el subgrupo
de 26, cuya primera visita se realizé con menos de
2 aflos, vemos que son muy parecidos. Sélo destaca
la incidencia de OMS y de OMA de repeticién en
el grupo evaluado precozmente, lo que confirma
la mayor prevalencia de esta patologia en los 2
primeros afos de edad.

Como a continuacion explicaremos, el segui-
miento periddico, clinico y audiolégico, del nino
con SD, representa un reto para el ORL y la familia.
Pero resulta aun mas dificil, saber escoger las
mejores opciones terapéuticas, especialmente
durante los primeros afios de vida [13].

La exploracion de los oidos de un nifio con SD
es compleja, a través de un conducto que suele ser
muy estrecho, en mas del 50% de nuestros pacien-
tes, ocupado por cera y donde la quietud necesaria
para realizar una otomicroscopia es habitualmente
muy dificil [6, 14-15]. Aun estando de acuerdo
con la periodicidad, que las guias nacionales e
internacionales, determinan para las revisiones
auditivas, en funcion de la edad [7, 16], no suelen
servir en estos primeros afos, porque la reiteracion
de la OMS es tan elevada, que obliga a revisiones
mas frecuentes.

Por otra parte, resulta complicado medir la
audicién de un nifio SD con las pruebas elec-
trofisiologicas objetivas, pues la discapacidad
intelectual y la morbilidad afiadida, ponen al
limite la paciencia y el buen hacer del personal
encargado. Ademds, las frecuentes fluctuacio-
nes asociadas a la patologia recurrente del oido
medio, conllevan la necesidad de realizar pruebas
auditivas mas frecuentes. Aunque los equipos
automatizados de OEA y PEATC son de gran
ayuda, no permiten obtener todo el perfil auditivo
y en ocasiones, la pérdida supera su capacidad de
deteccidn, debiendo acudir a los PEATC o PEAee
convencionales, donde a partir de los 6-9 meses
de edad, el suefio natural o la sedacion superficial
no suelen ser efectivos, precisaindose una sedacion
anestésica. La ARV puede ser una alternativa, pero
dependiendo del nifio, también plantea mayores
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dificultades (respuestas inconsistentes y escasa
atencion).

Con todo, lo mds dificil es la toma de decisio-
nes, especialmente en lo que respecta a la OMS,
por si misma y por su influencia sobre la audicion.
Las tres opciones para tratar la hipoacusia en caso
de OMS son: la colocacion de DTT, la adaptacion
de una prétesis auditiva o “esperar y ver”. No se
conoce la eficacia relativa de estos procedimientos,
de manera que la alternativa depende de la expe-
riencia del profesional implicado y de su punto de
mira: el oido y su audicién o, la salud “en general’,
su desarrollo y la vida en familia [17]. Ante las
dificultades que implica la colocaciéon de DTT
en edad temprana, por la frecuente estrechez del
CAE y unos resultados peores que en el resto,
debido a complicaciones supurativas, facilidad
de extrusion y recidiva; debiéndose anadir las
anestésicas y el riesgo de subluxacion atlo-axoidea
[5, 18-20], nosotros hemos preferido adoptar una
conducta conservadora [18, 21-22], frente a un
tratamiento mas agresivo [6, 23]. Nuestra actitud se
basa en determinar, caso por caso, la conveniencia
quirargica. Después de explicar a la familia los
pros y contras, evaluamos las dificultades audi-
tivas durante un periodo de tiempo y dentro de
un contexto, evitando que la decisién provenga
de una medida concreta de audicién que, aun
teniéndola en cuenta, no refleja seguramente las
fluctuaciones que el nifio experimenta [12]. Las
alteraciones timpanicas, la OMA de repeticién y
fundamentalmente la discapacidad auditiva que
la familia y los cuidadores perciben dentro de su
entorno, determinaran la prioridad de nuestras
decisiones. En casos mas severos o en quienes
no son candidatos a cirugia o ante el rechazo de
ésta por los padres, hemos optado, en ocasiones,
por la colocacidn de una protesis auditiva que,
aun suponiéndoles un handicap, es una excelente
recomendacion para alcanzar unos niveles audi-
tivos suficientes [13]. Su adaptacion presenta difi-
cultades intrinsecas dependientes del tamaiio del
CAE vy de la presencia de cera; son, en general,
mal aceptados, porque les molesta, posiblemente
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también por las fluctuaciones auditivas que les
generan y por problemas de mantenimiento mas
frecuentes, lo que finalmente determina que su
utilidad sélo sea posible en algunos. Otra alterna-
tiva podrian ser las protesis auditivas de via osea
y en aquellos ambientes donde el nifio pasa mas
tiempo, la instalacion de altavoces que permitieran
amplificar la voz del cuidador. Finalmente, en un
41% de los ninos, hemos considerado la conve-
niencia de DTT, teniendo que reintervenir en 2 o
mas ocasiones al 28%, valores que en la literatura
alcanzan hasta un 63% [21, 23]. Pero también, las
complicaciones timpdnicas tras la colocacién de
DTT son mas frecuentes en el SD y ain mas, en
casos de reintervencion, provocando en alguno de
nuestros pacientes una perforacion residual, que
con cierta frecuencia evoluciona a una otitis media
cronica, con otorrea recurrente [21, 23]. Resulta
por tanto muy dificil delimitar el margen de actua-
cion, porque al no disponer de otros indicadores,
desconocemos la evolucion posterior de cada nifo
en concreto. Asi que, consideramos fundamental
seguir investigando, para poder llegar a determi-
nar, qué es lo que funciona, para quién, bajo qué
circunstancias y como [17].

Para los padres también es un reto y a pesar
de explicarles la importancia del seguimiento ORL
posterior al cribado auditivo neonatal (con inde-
pendencia del resultado), terminan cansados o les
resulta incompatible mantener este régimen de
visitas, a nuestro Servicio y a otros [24]. Y con el
convencimiento subjetivo de que aparentemente
el nifo esta bien, por las respuestas auditivas que
obtienen, hay un elevado porcentaje de pérdi-
das en el seguimiento (29% en nuestro estudio),
frecuentes por otra parte, en los programas de salud
[25-26]. En ocasiones vuelven al cabo de unos afos,
pero al perderse la continuidad, desconocemos la
evolucion de lo que haya ido sucediendo. Creemos
que, en este caso, como en otros, la participacion
de equipos experimentados en el nifio con SD,
y transdisciplinarios, coordinados entre si y con
atencion primaria, podrian, con la colaboracién
familiar, solventar muchas dificultades y facilitar el
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transito entre la medicina primaria y la hospitalaria.
La programacién deberia ofrecer una atencion
flexible y personalizada, con unos servicios de
intervencion temprana centrados en el niflo y en
su familia [5, 27].

La incidencia de hipoacusia en el SD es mayor
que en el resto de la poblacion y representa un
factor de riesgo de primer nivel. Cuando realizamos
una comparacion de las cifras publicadas con las
obtenidas en nuestro seguimiento, llama la aten-
cion la disparidad de resultados, que en gran parte
se debe a que se estudian diferentes muestras de
poblacidn, de distintas edades y con procedimien-
tos metodoldgicos dispares [11]. De acuerdo con
la CDC, més del 75% de los nifios con SD estdn
afectados de hipoacusia [2]. Como en otros estudios
[23,28-30] el 84% de nuestra poblacién ha tenido
OMS, generando una hipoacusia temporal, que
contrasta con el 20% de prevalencia de OMS a los
2 anos de edad, en el resto de poblacion [31]. Hacia
los 6-8 anos, al mejorar la funcion de la trompa de
Eustaquio y disminuir la frecuencia de catarros,
la incidencia de OMS desciende, aunque en el SD
esta evolucion es mucho mads lenta, lo que suele
sorprender y preocupar a los padres [23]. Pero en
general, a partir de esta edad podemos diagnosti-
car o reevaluar, en la mayoria de los pacientes, la
presencia de una hipoacusia residual “permanente”,
si no ha sido posible hacerlo previamente [23, 30].

En los resultados presentados hemos intentado
determinar, con la precision que nos ofrece un
rastreo tan prolongado, el porcentaje de hipoa-
cusias permanentes (61%), es decir, descartando
la existencia de un derrame de oido medio (Tabla
1 -Anexo 1-). El seguimiento durante mds de 10
afios del 81% de los niflos con hipoacusia (22/27),
y de 5 a 10 afos en el resto, aporta esta seguridad
en gran parte de los casos. El porcentaje de hipoa-
cusia bilateral (78%) y unilateral (22%), coincide
con los datos de Nightengale et al. (2017) [11]. Por
otra parte, dado que el grado y tipo de hipoacusia
puede ser diferente en cada uno de los dos oidos
del mismo individuo, hemos preferido describir el
porcentaje de oidos afectos en relacion al total de
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oidos estudiados (a cuyo diagndstico final hemos
llegado comparando el resultado de las pruebas
electrofisiologicas objetivas -OEA, PEATC, PEAee-
con el de las subjetivas, a través de la ARV, empleada
en el 61% de los niflos (27/44) y de la ATL aplicada
al 73% (32/44)). Quiza por estas razones, tenemos
tan pocas hipoacusias de transmision (9%) en
relacion a los valores de prevalencia registrados en
la literatura, que oscilan entre el 38% y el 78% [26,
30]. Pero aun siendo inferior al publicado, nuestro
porcentaje de hipoacusia de transmisiéon es muy
elevado respecto al resto de la poblacién y supone-
mos que, exceptuando los residuos/secuelas de oido
medio y las otitis crénicas supuradas, haya proba-
blemente un conjunto de hipoacusias estructurales
y permanentes, secundarias a la presencia de tejido
mesenquimal en el oido medio (referido en el 75%)
0 a malformaciones en la cadena osicular (25%),
que no hemos podido comprobar [26, 32-35]. Por
su parte, la HNS estd presente de forma aislada,
en el 19% de los oidos evaluados, constituyendo
el 35% de las hipoacusias encontradas (similar
a [11]), siendo de grado profundo en el 3,4% de
los oidos examinados. No obstante, el 26% de los
oidos estudiados tiene una hipoacusia mixta, lo que
conlleva un cierto componente neurosensorial que,
teniéndolo en cuenta, daria una incidencia de HNS,
del 45%. La prevalencia de HNS en el nifio con SD,
muestra en la literatura valores muy variables que
oscilan del 4% al 55% [6, 11-13], y que como en el
resto, puede tener un origen genético o adquirido,
manifestandose desde el nacimiento (congénito) o
tardfamente y afirmandose que suele ser progresiva
[12]. En los casos verificables de nuestros resulta-
dos, hemos encontrado esta progresion en el 68%
de las hipoacusias mixtas (11/16) y en el 31% de las
HNS (4/13). Como posibles causas de HNS, se han
descrito diferentes alteraciones asociadas, como el
acortamiento del érgano de Corti, la disminucién
de células en el ganglio espiral y anomalias de oido
interno, como la displasia de Mondini [32-33,
36]. El estudio de TC desvela un estrechamiento
del conducto auditivo interno (25% de casos) y
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malformaciones de la region vestibular en el 75%
de nifos con SD [37].

Nuestro porcentaje de “No Pasa” cribado audi-
tivo con PEATC-A (25%) es similar al publicado
en la literatura, que varia del 26 al 36% [11, 23,
26], contrastando con el de la poblacién general
(0,32%) [38]. Aunque se trata de una pequena
muestra, la incidencia registrada de hipoacusia
congénita (12,5%) también es parecida a la de
otros [11, 39] y muy superior a la de la poblacion
general (0,3%) [38].

El recuento de la cirugia practicada a los nifos
con SD, en un centro infantil especializado de
Birmingham (UK), indicaba que los procedimien-
tos ORL fueron los mas frecuentes, seguidos por
la cirugia cardiaca y la pediatrica general [5]. El
porcentaje de ninos a los que realizamos cirugia
ORL fue del 59%, superior a algunas publicacio-
nes [28]. La cirugia de DTT (41%), tiene valores
variables en la literatura: 14%-88% [6, 23, 26, 39].
También hubo un gran porcentaje de adenoidec-
tomias (52%), en su mayor parte (69%) asociada
a la cirugfa de DTT [18]. Dada la propensién a
padecer OMS recurrente y como consecuencia de
la repetida colocacién de DTT, hay también un
incremento de perforaciones permanentes, bolsas
de retraccion y colesteatomas. El porcentaje de
colesteatomas que hemos diagnosticado y tratado
(6,8%) es similar al descrito en la literatura [18,
21, 40].

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Al proceder los datos de un solo hospital, al
que los ninos con SD acudieron por vias diferentes,
hace que la muestra pueda no ser representativa
de la poblacién general.

CONCLUSIONES

Habida cuenta del gran porcentaje de nifios
con SD afectos de patologia otoldgica y auditiva,
consideramos fundamental el seguimiento ORL
especializado y la conveniencia de transmitir a los
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médicos de atencion primaria, padres, profesores
y logopedas, la importancia de identificar tempra-
namente la pérdida de audicion.
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ANEXO 1

Tabla 1. Se resume la patologia otoldgica y auditiva de los pacientes con sindrome de Down seguidos en nuestro
hospital y las intervenciones quirurgicas que han requerido. Se establecen 2 grupos: el de los que tuvieron un
seguimiento superior a 5 afios (N= 44) y el subgrupo que, ademas, inici6 su evaluacién con menos de 2 afios (N= 26).
(I: incidencia; CAE: conducto auditivo externo; OMS: otitis media serosa; OMA: otitis media aguda; OMC: otitis media
cronica; PEATC: Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral; PEAee: Potenciales evocados auditivos de estado

estable; re: porcentaje de reintervencion).

SEGUIMIENTO 2 5 afios cuya 1° visita
fue con < 2 afios). (N=26)

SEGUIMIENTO 2 5 aiios.
(N=44). GRUPO GENERAL.

OIDO EXTERNO

Nifios con malformacion de oido externo

29/44 (66 %)

Displasia de pabellon auricular

1: 12/44 (27 %)

CAEs estrechos

1: 23/44 (52 %)

Apéndices preauriculares

I: 3/44 (7 %)

0IDO MEDIO

Nifios con patologia de oido medio

24/26 (92 %)

41/44 (93 %)

OMS persistente 1: 24/26 (92 %) 1: 37/44 (84%)
OMA de repeticién 1: 8/26 (31%) todos con OMS I: 11/44 (25 %) todos con OMS
OMC simple 1: 4/26 (15 %) OMS previa 1: 9/44 (20 %) OMS previa

OMC colesteatomatosa

1: 1/26 (4 %) OMS previa

1: 4/44 (9 %) OMS previa

PRUEBAS AUDITIVAS

Nifios con pruebas auditivas

23/26 (88%)

41/44 (93%)

PEATC

23/26 (88%

33/44 (75%

PEAee

11/26 (42%

Audio conductual con refuerzo visual

19/26 (73%

27/44 (61%

(88%)
(42%)
(73%)
(58%)

(75%)
15/44 (34%)
(61%)
(73%)

Audio tonal 15/26 (58% 32/44 (73%
HIPOACUSIA
Nifios con hipoacusia 15/26 (58 %) 27/44 (61 %)
Bilateral 10/15 (67 %). I: 10/26 (38,5 %) 21/27 (78%). 1: 21/44 (48 %)
Unilateral 5/15 (33%). I: 5/26 (19%) 6/27 (22%). I: 6/44 (13,6%)
Oidos con hipoacusia 10 bilateral y 5 unilateral 42 bilateral y 6 unilateral:
(25 oidos afectados. 1 hipo bilateral leve, | (88 oidos afectados)
sin tipo. 23 oidos)
Transmision 1:2/52 (4 %) 1: 8/88 (9 %)
Mixta L: 11/52 (21 %) 1: 23/88 (26 %)
Neurosensorial 1: 10/52 (19%) 1: 17/88 (19%)
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SEGUIMIENTO 2 5 afios cuya 1° visita

fue con < 2 afios). (N=26)

SEGUIMIENTO 2 5 aiios.
(N=44). GRUPO GENERAL.

Leve (20-40 dB)

1:16/52 (31 %)

1: 23/88 (26 %)

Moderada (41-70 dB)

1. 7/52 (13,5 %)

I: 19/88 (21,5 %)

Severa (71-90 dB) 0% 1:3/88 (3,4 %)

Profunda (> 90 dB) 1. 2/52 (3,8 %) I: 3/88 (3.4 %)

Nifios con protesis auditiva 7115 (47 %) 14/27 (52 %)

CIRUGIA

Nifios con cirugia 16/26 (62 %) 26/44 (59%)
Adenoidectomia I: 15/26 (58 %). (re: 13 %) 1: 23/44 (52 %). (re: 22 %)

Drenajes transtimpanicos

I: 13/26 (50 %) (re: 15 %)

I: 18/44 (41 %). (re: 28 %)

Amigdalectomia

1: 3/26 (11 %)

I: 8/44 (18 %)

Miringoplastia

0%

I: 1/44 (2%)

Cirugfa de colesteatoma

1: 1/26 (4 %)

I: 3/44 (6,8%)
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