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Resumen

Introduccién: El sindrome de Down (SD) es la anormalidad
cromosémica mas frecuente; hasta dos tercios de los nifios con
SD presenta una posible pérdida auditiva que puede compro-
meter el desarrollo del lenguaje. El objetivo de esta revision es
describir la prevalencia de la pérdida auditiva en nifios con SD,
los factores de riesgo y su relacién con el desarrollo del len-
guaje.

Metodologia: Revision sistematica de la literatura. Se iden-
tificaron 69 articulos a través de las bases de datos PubMed,
Science Direct y Scopus. En funcién de los criterios de inclu-
sion, se escogieron 35 articulos.

Resultados: La prevalencia de pérdida auditiva en nifios con
SD oscila entre el 34 y el 36%. La alteracion de tipo conductivo
asociada a otitis media con efusién y un canal auditivo estre-
cho son los factores de riesgo mas frecuentes. La implantacion
de tubos de timpanostomia demuestra unos indices de curacion
de la otitis media y una mejorfa de la agudeza auditiva signifi-
cativamente menores que en la poblacién general. Otro tipo de
implantes, como el BAHA (bone anchored hearing aids) y el
coclear, muestran beneficios sobre la calidad de vida y el des-
empefio fisico y social; sin embargo, los estudios realizados al
respecto adolecen de una muestra limitada que no permite
sacar conclusiones. Finalmente, no existe evidencia de una
relacion directa entre la pérdida auditiva y el desarrollo del
lenguaje en nifios con SD.

Conclusiones: Se debe realizar un cribado auditivo en el pe-
riodo neonatal y un seguimiento con un diagnéstico adecuado
de las infecciones del oido durante toda la infancia en los nifios
con SD, lo que permitirfa establecer un tratamiento apropiado
y disminuir las posibles alteraciones del lenguaje.
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Abstract

Title: Auditory alterations and language development in chil-
dren with Down syndrome: Systematic review

Introduction: Down syndrome (DS) is the most frequent chro-
mosomal abnormality; nearly two-thirds of children with DS
may develop hearing loss and delayed or abnormal language
development. The aim of this review was to describe the fre-
quency of hearing loss in children with DS, its relationship with
language development and risk factors for its clinical presen-
tation.

Methodology: Systematic review of literature. 69 articles
were identified through database searching on PubMed and
Scopus. 35 articles met selection and inclusion criteria.

Results: The prevalence of hearing loss in children with DS
ranges between 34% and 36%. Conductive hearing loss is fre-
quently associated with effusive otitis media, and a narrow
auditory canal. The implantation of tympanostomy tubes
showed lower success rates in otitis media and improvement
of hearing in comparison to healthy children. Other type of
hearing aids such as BAHA (bone anchored hearing aids) and
cochlear implants have shown possible benefits in quality of
life, physical and social performance. Finally, there is no evi-
dence of a direct relation between hearing loss or other dis-
abilities in language development in these children.

Conclusions: Hearing screening should be done in the neo-
natal period and follow-up with a timely diagnosis of childhood
ear infections in children with DS in order to provide accurate
and timely interventions.
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Introduccion

El sindrome de Down (SD) presenta una incidencia de 1,3 por
cada 1.000 recién nacidos vivos' y una prevalencia de 14,47
por cada 10.000 nacidos vivos, cifras que han permanecido
constantes durante la Gltima década®3. Se han descrito
multiples comorbilidades asociadas al SD: defectos congéni-
tos cardiacos y gastrointestinales, alteraciones auditivas, en-
fermedades tiroideas, leucemia y alteraciones del sistema
inmunoldgico, enfermedad celiaca, enfermedad tiroidea auto-
inmune y diabetes mellitus®. A pesar de ello, la expectativa de
vida ha aumentado en las dltimas dos décadas debido a una
atencién mas oportuna, especialmente en lo que se refiere a
las malformaciones cardiacas®. Sin embargo, se ha observado
un aumento de la presencia de otras comorbilidades que afec-
tan a la calidad de vida, como los trastornos otorrinolaringo-
l6gicos (ORL)E.

Las manifestaciones ORL méas frecuentes son las malfor-
maciones orofaciales y de la via respiratoria superior, las
apneas obstructivas del suefio y las anormalidades otoldgi-
cas en el oido externo, medio e interno. Igualmente, se obser-
va una mayor incidencia de infecciones auditivas crénicas
que no son diagnosticadas ni tratadas adecuadamente’?.
Este tipo de problemas deja como secuela un déficit auditivo
de intensidad variable en el 38-78% de los casos, que puede
ser tanto de origen conductivo como neurosensorial. La alte-
racion conductiva es més comin y se presenta en el 53-88%
de los casos®. Las causas mas frecuentes son: estenosis del
canal, impactacién de cerumen, otitis media serosa, coles-
teatoma y las debidas a las caracteristicas anatémicas pro-
pias del sindrome, como la hipoplasia global de las estructu-
ras del oido interno y las malformaciones vestibulares'®. Para
el déficit auditivo neurosensorial se indica una prevalencia
del 6-47%?°. Las causas pueden ser congénitas, autoinmunes,
ototdxicas, traumaticas o idiopaticas''. Una pérdida auditiva,
aunque sea leve, puede condicionar negativamente el desa-
rrollo del lenguaje y, por tanto, la comunicacion, el aprendi-
zaje y la cognicidn.

Teniendo en cuenta todas estas posibles alteraciones, se
recomienda la realizacién de un cribado auditivo en el periodo
neonatal’. Por un lado, se ha demostrado que la incidencia de
pérdida auditiva en nifios con SD disminuye si se realiza un
abordaje intensivo de una enfermedad auditiva crénica; por
otro lado, un tratamiento temprano podria mejorar las habilida-
des en el lenguaje y del aprendizaje y, a su vez, disminuir las
discapacidades sociales y emocionales'?. Esto genera un me-
nor coste de atencién y mejora la calidad de vida en esta po-
blacion'3. A pesar de ello, no existen recomendaciones especi-
ficas para el cribado y el manejo en este grupo de nifios’.

El objetivo de esta revision sistematica de la literatura es
describir la prevalencia de las alteraciones auditivas en nifios
con SD, determinar los factores de riesgo de la hipoacusia con-
ductiva y neurosensorial, y evaluar la asociacion entre éstas y
el desarrollo del lenguaje. Se propone de este modo aportar
informacion para un diagnéstico y un tratamiento oportunos.

Metodologia

Criterios de elegibilidad de articulos

Se procedié a una revisién sistematica de estudios publicados
en inglés y espafiol de 1990 a 2016. Se seleccionaron articulos
sobre pacientes con SD de edades comprendidas entre 0y 21
afios; los tipos de estudios incluidos fueron estudios de cohor-
tes, de casos y controles, de corte transversal, series de casos
y reportes de casos. Se excluyeron los articulos de revision y
en los que los resultados no estuvieran relacionados con el
objetivo del estudio.

La bisqueda se realiz6 durante los primeros meses de 2017
en las bases de datos PubMed, Science Direct y Scopus. Para
la base de datos PubMed se utilizaron los siguientes términos
de blsqueda en inglés Mesh combinados con la funcién OR:
hearing loss, sensorineural hearing loss, conductive hearing
loss, intensive care units, medical problems, early medical in-
tervention, congenital disorders, risk factor, otitis media, otitis
media suppurative, otitis media with effusion, inner ear, mid-
dle ear, otological, ear diseases, language development, lan-
guage development disorders, speechy speech disorders. To-
dos estos términos se relacionaron con el operador AND para
identificar articulos relacionados con el término Mesh Down
syndrome. Los mismos términos de bdsqueda fueron usados y
adaptados para la base de datos Scopus y Science Direct. Se
buscd literatura adicional de forma manual en los articulos in-
cluidos.

Seleccion de estudios

y proceso de extraccion de datos

Esta revision sistematica se llevo a cabo utilizando las directri-
ces PRISMA para la presentacion de informes en revisiones
sistematicas y metaanalisis'. Dos autores revisaron todos los
titulos y resimenes de publicaciones, y los articulos irrelevan-
tes fueron eliminados (LD, RP). Para el resto de los trabajos, el
texto completo fue recuperado y evaluado. Se rechazaron los
articulos si no se cumplian los criterios de elegibilidad. Los
desacuerdos se resolvieron mediante discusién o consulta con
terceros autores (CT, NS).

Se extrajo la informacion sobre poblacién, métodos, resulta-
dos, nivel de evidencia y calidad de los estudios (LD, RP, NS).
Para evaluar el nivel de evidencia se emple¢ la escala especi-
fica del Instituto Joanna Briggs (JBI). Se utilizd la NIH y SIGN
para evaluar la calidad de los estudios. Los autores verificaron
la informacién extraida y las discrepancias se resolvieron por
consenso. Todos los autores evaluaron los articulos cuyo texto
completo fue recuperado. No se realiz6 un metaanalisis debido
a la alta heterogeneidad de los estudios, por lo que se emple6
un enfoque narrativo para esta revision sistemética.

Resultados

Tras la eliminacién de duplicados se obtuvieron 867 articulos,
en la busqueda de las tres bases de datos y con las referencias
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Figura 1. Diagrama de flujo de la revision sistematica

adicionales terminada el 23 de enero de 2017. Al leer el abs-
tracty el titulo, se consideraron elegibles 69 articulos para la
revision del texto completo; de éstos se incluyeron 35 articulos
para el andlisis cualitativo (figura 1).

Alteraciones auditivas en el sindrome de Down

Pérdida auditiva

Los nifios con SD pueden presentar una pérdida auditiva duran-
te su infancia. Méas del 43% de los recién nacidos que pasan el
cribado de audicién neonatal, desarrollan posteriormente una
pérdida auditiva de tipo conductivo'. En este sentido, Raut et
al.”® hallaron una incidencia de pérdida auditiva en nifios con
SD durante el primer afio de vida del 34,1%. Asimismo, Aus-
teng et al."” encontraron que la prevalencia de pérdida auditiva
es significativamente mayor en nifios con SD a los 8 afios de
edad que en un grupo de nifios de la misma edad con desarro-
llo normal (el 35 frente al 2%). Esto sugiere que tanto la pérdi-
da auditiva de tipo conductivo como la neurosensorial siguen
siendo comunes a los 8 afios de edad. En la mayoria de los
casos, la pérdida auditiva es de tipo conductivo y de leve a
moderada's"’.

En Hong Kong, Lau et al.'® encontraron una prevalencia del
36% de déficit auditivo en nifios con SD. Esta cifra coincide con
el estudio de McPherson et al.', quienes hablan de una eleva-
da prevalencia (78%) de dafio auditivo leve-moderado por oido
afectado en nifios chinos en edad escolar con SD, sin diferen-
cias significativas por sexo, edad o hallazgos audiolégicos.
Ademés, se describe una escasa concienciacion de enferme-
dad auditiva por parte de los padres de estos nifios.

Park et al.”® encontraron un porcentaje significativo (26,2%)
de recién nacidos con SD que no pasaron la prueba de audi-
cion. En el trabajo de Tedeschi et al.2, el déficit auditivo con-
génito en neonatos con SD es significativamente mas alto que

el de la poblacién neonatal total (el 15 frente al 0,25%). Ade-
mas, existe una alta pérdida de seguimiento de estos pacien-
tes, respecto a los sujetos sin SD, que puede llegar hasta un
32%. Por otro lado, el 84% de los recién nacidos que no se
sometieron a un cribado de audicién neonatal tampoco asistie-
ron posteriormente a pruebas audioldgicas'™.

Factores de riesgo de pérdida o dano auditivo

Hospitalizaciones y comorbilidades

Fitzgerald et al.* realizaron un estudio relacionado con la fre-
cuencia y las causas de hospitalizacién en nifios y jévenes con
SD y encontraron que la poblacién de estudio presenté un pro-
medio de hospitalizaciones 5 veces mayor que la poblacion
general, y un cuarto de éstas se produjeron en el primer afio de
vida. Respecto a las causas de las hospitalizaciones encontra-
ron que un 58,5% se debieron a afecciones de las vias respira-
torias altas, un 50,6% a trastornos auditivos, un 38% a altera-
ciones de la cavidad oral y un 37,5% a enfermedades de las
vias respiratorias bajas.

El diagnéstico especifico de admisién hospitalaria méas fre-
cuente fue la otitis media (12,1%), entidad que, ademas de ser
una comorbilidad muy prevalente, se encuentra en el 47,9% de
la poblacion con SD y es responsable del 52% de las admisio-
nes por enfermedades infecciosas, en comparacion con el 24%
de la poblacion general. La media de edad de la primera admi-
sion por otitis media fue de 2,5 afios*.

Por otro lado, un estudio transversal realizado por Roizen et
al. en 2014 en Nueva York, en nifios con SD de 3-13 afios de
edad, establecio los tres problemas médicos mas comunes en
esta poblacion: enfermedad cardiaca (55,2%), ocular (56,8%) y
auditiva (39,3%). Estos autores identificaron que sélo un pe-
quefio porcentaje (7%) no presentaba ningln tipo de afeccion
clinica.

Mitchel et al.2' también encontraron la otitis media como
diagnéstico principal en los nifios que fueron referidos para su
valoracién en el hospital pediatrico ORL. Se registraron diag-
nosticos relativos a ORL, secundarios, en el 76% de la pobla-
cion con SD, entre los que la otitis media recurrente fue la méas
frecuente.

En un estudio realizado por la Division de Pediatria de la
Universidad Catdlica de Chile%, en el que se describieron las
caracteristicas epidemioldgicas de las enfermedades ORL en
134 nifios con SD, se puso de manifiesto que el 79,8% presen-
taba alteraciones, entre las cuales las mas frecuentes fueron
la rinitis alérgica (51,5%), la broncopatia (47%) y la otitis me-
dia con efusion (OME) (44,8%).

Otitis media

Austeng et al.Z, en un estudio efectuado en una poblacién de
nifios de 8 afios de edad con SD (n=52), encontraron OME activa
en el 38%, mientras que en el grupo control de nifios sin SD (n=
57) de la misma edad sélo se encontré 1 nifio con OME. La valo-
racién de la capacidad auditiva en los nifios con SD y OME mos-
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Figura 2. Prevalencia de otitis media con efusion en nifios
con sindrome de Down. Fuente: Austeng et al.Z, Maris et al %
y Barr et al %

tré que la mitad de los nifios tenfa umbrales auditivos con res-
puesta a intensidades mayores de 20 dB HL. En esta poblacion
s6lo 1 nifio tuvo un umbral de audicién de 15 dB HL. Todo ello
demuestra una alta incidencia de OME con afectacién de la au-
dicién en nifios con SD a los 8 afios de edad. Ademas, estos
autores sefialan que algunos de estos nifios tienen timpanogra-
mas tipo A, lo que podria sugerir un componente neurosensorial
adicional en la pérdida auditiva? (figura 2).

Maris et al.2%, en un estudio realizado en una poblacién de
137 nifios con SD entre 0 y 12 afios de edad, describen dos
picos de prevalencia de OME: un primer pico del 66,7% al afio
de edad y un segundo del 60% a los 6-7 afios. En comparacion
con el estudio anterior, en éste se menciona una prevalencia
menor de OME en nifios de 8 afios de edad. Adicionalmente,
los autores revelaron una pérdida auditiva de 36,7 dB HL en
individuos con OME bilateral?* (figura 2).

La prevalencia de OME fue mayor en el estudio realizado por
Barr et al.Z%, al encontrar que un 93% de los nifios con SD de 1
afio de edad tenfan OME, aunque no todas eran sintomaticas ni
necesitaban tratamiento. Al inicio de la etapa escolar (5-6
afios), la prevalencia habfa disminuido hasta el 68%. Ninguno
habia desarrollado hasta el momento de la evaluacion atelecta-
sias timpanicas, perforacion crénica o colesteatoma (figura 2).

En el estudio previamente mencionado de Park et al.” se
observa que la pérdida auditiva conductiva se debia en un
37,9% de los casos a una otitis media serosa, lo que sugiere
que los pacientes con SD presentan una incidencia relativa-
mente alta de pérdida auditiva de tipo conductivo debido a
esta enfermedad.

Los hallazgos clinicos encontrados en pacientes con un diag-
ndstico de OME indican la presencia de otorrea persistente en

el grupo con SD, en comparacién con la poblacién con un desa-
rrollo normal, lo que sugiere la aparicién de cuadros de mayor
severidad en esta poblacién, relacionada con alteraciones y
comorbilidades?.

Alteraciones morfoldgicas del oido

Blaser et al.Z’ realizaron un estudio en el que revisaron image-
nes de tomografia computarizada y resonancia magnética ce-
rebrales y del ofdo interno en poblacién con SD, y hallaron que
la displasia del oido interno es mas comun de lo sefialado pre-
viamente en otros estudios. Hubo diferencias significativas en
la morfologfa de los casos con SD respecto al grupo control.
Los hallazgos mas habituales fueron la hipoplasia global de las
estructuras del oido interno y las malformaciones vestibulares,
con la existencia caracteristica de un pequefio hueso accesorio
en el canal semicircular lateral. Otros hallazgos menos habi-
tuales fueron la estenosis o duplicacion del canal auditivo in-
terno, la estenosis del meato externo, la ausencia o disminu-
cion de neumatizacion de la apéfisis mastoides, la hipoplasia
del nervio y el canal coclear, y el alargamiento del acueducto
vestibular y de la fosa endolinfatica. Estos autores indican que
no todos los nifios con estos hallazgos presentan una pérdida
auditiva documentada.

Bilgin et al.Z8 realizaron un estudio del hueso temporal en un
grupo de pacientes con SD comparado con un grupo control, y
encontraron que las longitudes cocleares eran menores en los
nifios con SD, asi como las dimensiones vestibulares. En el
ofdo medio hallaron un mesénquima residual, anomalias del
estribo y otitis media. Estos autores concluyen que las dificul-
tades cognitivas encontradas en los pacientes con SD pueden
agravarse por la pérdida de audicién causada por las anorma-
lidades del oido medio e interno. Una evaluacién completa de
la pérdida auditiva y su manejo de forma temprana proporciona
resultados favorables para el desarrollo de sus habilidades.

Evaluacion de la capacidad auditiva

Se ha descrito que en los sujetos con SD las alteraciones en los
potenciales auditivos son mas frecuentes en comparacién con
nifios sin SD, por lo que el uso de esta tecnologfa puede ser Gtil
para el control de la audicién, especialmente en los méas jéve-
nes, en quienes es dificil realizar un audiograma o una audio-
metria’32°,

En el estudio de Paul et al.22, mencionado previamente, se
revisaron las pruebas audioldgicas realizadas a los nifios: im-
pedanciometrias (84,3%), potenciales evocados de tallo cere-
bral (81,5%) y emisiones otoacUsticas (68,4%). Los autores
encontraron resultados alterados en algin momento de su
evolucion en un 28% de los potenciales, en un 25,6% de las
emisiones otoacUsticas y en un 56,6% de las impedanciome-
trias.

Marcell et al 3 realizaron una comparacion tanto auditiva
como cognitiva entre nifios con SD y nifios con otra discapaci-
dad cognitiva, y encontraron que el grupo de SD presenté un
mayor nimero de resultados alterados: pérdida auditiva de tipo
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conductivo (el 19 frente al 2%) y mixto (el 17 frente al 4%) y
timpanogramas anormales (el 50 frente al 0%). Estos autores
utilizaron pruebas de memoria de digitos, vocabulario recepti-
vo, comprensién gramatical, vocabulario expresivo, imitacion
de frases y reconocimiento de palabras en una situacion de
enmascaramiento, y pruebas de tipo cognitivo para evaluar los
dos grupos. Los resultados mostraron un desempefio inferior
en el grupo con SD en memoria auditiva de digitos y frases,
cierta dificultad para identificar palabras habladas y un pobre
entendimiento gramatical. En este estudio los autores conclu-
yen que las dificultades auditivas no predicen el desempefio en
tareas cognitivas complejas, y que posiblemente las limitacio-
nes de memoria y articulacién de los sujetos con SD sean las
responsables del bajo desempefio en estas tareas, mas que la
pérdida auditiva®.

Intervencion en la enfermedad auditiva

Se han descrito varias intervenciones de tipo médico y quirdr-
gico para prevenir o tratar situaciones que lleven a la pérdida
auditiva en nifios con SD.

Los estudios sobre intervencion quirdrgica en las alteraciones
auditivas en nifios con SD demostraron que la principal indica-
cion del tubo de timpanostomia fue la otitis media crénica
(OMC). La presencia de este tipo de infeccion se relaciona con la
susceptibilidad que tienen estos nifios a presentar infecciones
respiratorias altas recurrentes que causan cambios inflamato-
rios en la mucosa nasofaringea y tubdrica. Asimismo, se han
observado cambios estructurales en la trompa de Eustaquio, en
la que se aprecia una disminucion de la longitud, un adelgaza-
miento del cartilago y una limitada funcién tubéarica debido al
bajo tono muscular, que hace que los misculos del velo del pa-
ladar no sean efectivos en la apertura de la trompa®'. Paulson et
al 32 realizaron un estudio retrospectivo de 10 afios en nifios con
SD para evaluar el uso del tubo de timpanostomia en el trata-
miento de la OMC. Incluyeron 102 nifios con SD a quienes se les
realizaron audiometrias pre/posquirdrgicas que demostraron
una mejora en los niveles auditivos tras la intervencion. Sin em-
bargo, las recaidas infecciosas fueron muy frecuentes y algunos
nifios fueron intervenidos mas de 2 veces para la reimplantacion
de tubos. Las complicaciones mas frecuentes encontradas en
estos casos fueron el colesteatoma del oido medio, la perfora-
cién permanente, la atelectasia del timpano y la otorrea persis-
tente. Como era de esperar, las complicaciones se asociaron a
un mayor ndmero de tubos implantados.

Shott et al.’ realizaron un estudio de una cohorte de nifios
con SD para examinar los efectos de la intervencion médica o
quirdrgica en los niveles de audicién, basados en que la eleva-
da incidencia de infecciones crdnicas del oido en estos nifios
puede generar una pérdida auditiva en un rango variable. Los
autores encontraron que un 96% habfa tenido alguna infeccion
y un 91% algin grado de pérdida auditiva. Tras el tratamiento
antibidtico o el uso de tubos de ventilacidn, los niveles de au-
dicion mejoraban significativamente: un 97,7% de los nifios
presentd un rango normal de audicién y sélo un 2,3% una alte-

racion leve después del tratamiento. Ello permite sugerir un
estudio para el diagnéstico temprano y un manejo agresivo de
las infecciones del ofdo en nifios con SD, ya que la incidencia
de pérdida auditiva podria ser menor con un abordaje oportuno.

La misma cohorte del estudio anterior fue revisada por Ma-
nickam et al.33 en 2016. Estos autores observaron que los epi-
sodios de otitis media persisten con los afios. A pesar de que
la combinacién del manejo médico y quirdrgico temprano me-
jord los niveles de audicién en los nifios con SD de forma inme-
diata y de haber demostrado una audicion funcional en el
83,3% de nifios con SD tratados, se produjo un descenso en los
niveles auditivos con la edad, lo cual refuerza la idea de reali-
zar un mejor seguimiento en la historia natural de la enferme-
dad auditiva.

En el estudio de Raut et al.’® se observa, de forma similar,
que aproximadamente en un tercio de los nifios con pérdida
auditiva se normalizaron los niveles auditivos a los 12 meses
tras el tratamiento, otro tercio mantuvo la pérdida auditiva y un
tercio se perdio para el seguimiento'.

En el caso de pérdida auditiva de tipo conductivo se ha des-
crito s6lo la amplificacién auditiva a través de prétesis BAHA
ancladas al hueso (bone anchored hearing aids). Con esta téc-
nica se han demostrado beneficios en la calidad de vida y un
mejor desempefio fisico y social. El dnico efecto adverso indi-
cado ha sido la presencia de reacciones dermatoldgicas en
algunos casos.

El implante coclear es una técnica ampliamente aplicada en
los sujetos con pérdidas auditivas neurosensoriales. Los crite-
rios de seleccion para los candidatos a esta intervencion han
sido muy estrictos respecto a la inclusién de personas con dis-
capacidades asociadas, si bien en los dltimos 15 afios se han
ampliado estos criterios, por lo que se han incluido nifios con
SD susceptibles de recibir este tipo de implantes. Sin embargo,
en el registro de casos de Phelan et al.%, de 3 pacientes estu-
diados como candidatos para recibir un implante coclear, 2 no
fueron intervenidos por presentar alteraciones estructurales
del oido interno, y el que fue intervenido, a pesar de tener una
evolucién exitosa desde el punto de vista quirirgico, no alcan-
76 la capacidad de comunicacion que habitualmente se obser-
va en los nifios sin disfunciones cognitivas asociadas. Hans et
al. %, tras estudiar a una poblacion de personas sometidas a los
programas de implante coclear de Irlanda y Reino Unido, en-
contraron 4 nifios con SD que habfan sido incluidos en estos
programas y a los que se habia hecho un seguimiento entre 12
y 50 meses postimplante. A través de una encuesta remitida a
la familia, los autores evaluaron la calidad de vida y el nivel de
comunicacion de estos nifios y encontraron que su progreso,
comparado con el de otros nifios sin dificultades adicionales,
fue inferior, aunque mejoraron su capacidad de alertamiento a
los sonidos del ambiente, y sélo en 1 caso la capacidad de
discriminacion de unas palabras®.

Sin importar la intervencion que se utilice, Laws y Hall*’ su-
gieren que se deberia proveer terapia de lenguaje cuando se
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observen problemas auditivos, dado el impacto que tiene la
pérdida auditiva temprana en el desarrollo del lenguaje y el
habla de nifios con SD.

Desarrollo del lenguaje en el sindrome de Down

Comprension del lenguaje

Chapman et al.%® establecieron una comparacion de las capa-
cidades cognitivas, la memoria de trabajo y la comprension del
lenguaje en una poblacién con SD y una poblacién con déficit
cognitivo de origen desconocido, y no hallaron diferencias im-
portantes en el desempefio cognitivo. Sin embargo, en test
especificos de memoria de trabajo y comprensién del lenguaje
observaron un desarrollo significativamente menor en el grupo
con SD. Este déficit en la capacidad de comprensién sintéactica
y vocabulario parece ser especifico del SD.

Vocabulario y lenguaje expresivo y receptivo
Polisenska et al.33 compararon las diferencias de la composi-
cion del vocabulario expresivo y receptivo en diferentes grupos
de individuos con SD, trastorno del lenguaje y desarrollo nor-
mal. Observaron que tanto la poblacién con SD como con tras-
torno de lenguaje presentan un desarrollo Iéxico lento en com-
paracion con los controles, sin diferencias significativas en
relacién con las categorias semanticas y con un vocabulario
cualitativamente similar en los tres grupos. Por otro lado, Zam-
pini et al.*%, al comparar el vocabulario de nifios con SD con el
de nifios con un desarrollo normal, encontraron que el grupo
con SD obtuvo un volumen de vocabulario significativamente
més bajo a los 36 meses de edad, lo que va en detrimento del
desarrollo léxico a los 48 meses de edad. A diferencia del gru-
po control de nifios con trastorno del lenguaje que presentan
alteraciones en la organizacién del mismo, los nifios con SD
presentan un retardo en la aparicion de los items del desarrollo
del lenguaje con menor alteracion en la estructura334?,

Por otra parte, Cleland et al.*', al determinar si existe una
correlacion entre el nivel cognitivo y el lenguaje, comprobaron
que el déficit del lenguaje, tanto receptivo como expresivo, de
individuos con SD de 9-18 afios de edad no esta ocasionado
simplemente por el retraso cognitivo, sino también por altera-
ciones especificas en el lenguaje o alteraciones motoras, como
la dispraxia. Sin embargo, estos autores observaron que exis-
ten buenas habilidades en la comprensién de vocabulario re-
ceptivo.

Habla

En el estudio realizado por Knight et al.*? se evalu6 la calidad
del habla en nifios con SD. Los autores observaron que la pro-
nunciacién de las palabras fue significativamente mejor tras
ser leidas, con menores inconsistencias y mayor inteligibilidad,
que al ser nominadas tras la observacion de un dibujo o ser
repetidas tras escucharlas en una grabacién. No se obtuvieron
diferencias respecto a la calidad del habla tras la nominacién
del dibujo y la repeticién de la grabacion.

Dodd et al.*® compararon los patrones de error al hablar en
nifios con SD frente a individuos con un cociente intelectual
promedio con trastornos fonol6gicos, y no demostraron dife-
rencias significativas entre ambos grupos.

Discusion

En esta revision sistematica varios estudios muestran una alta
prevalencia de pérdida auditiva en nifios con SD cuando se com-
paran con la poblacion general. Se ha logrado observar que, en
el transcurso de la infancia, la prevalencia de pérdida auditiva
también tiende a aumentar. Sin embargo, no se puede afirmar
que la prevalencia de enfermedad auditiva aumente de forma
constante, pues varios autores establecen edades mas suscep-
tibles, como el periodo neonatal y la edad escolar, relacionadas
con la presencia de patologias que causan la pérdida auditiva.

De los factores de riesgo de pérdida auditiva en esta
poblacién, el mas frecuente es la OME, que ademas es una
patologia muy frecuente en nifios con SD, generando alteracio-
nes de tipo conductivo'™2'-%*_ En este sentido, los investigado-
res coinciden en afirmar que el tipo de pérdida auditiva méas
comdn es el conductivo8820,

Se ha demostrado que existen dos picos en cuanto a la pre-
valencia de OME durante el desarrollo del infante con SD: al
afio y a los 6-7 afios de edad. Otros autores consideran que
este (ltimo pico se puede mantener hasta los 8 afios, con un
posterior descenso. La presencia de esta patologia se asocia
directamente con la disminucion de los niveles auditivos du-
rante estas etapas especificas del desarrollo?325.

A pesar de esta elevada prevalencia tanto de la OME como
de la pérdida auditiva, cabe sefialar que el seguimiento y la
evaluacion inicial de pérdida auditiva fueron menores en los
nifios con SD, aun teniendo en cuenta que la intensidad puede
ser severa, tal como demostraron Fitzgerald et al.* y Roizen et
al.® al mencionar una alta frecuencia de hospitalizacion por
patologias auditivas y también respiratorias en nifios con SD.
Lo cual es relevante, ya que un gran porcentaje de nifios pasan
la prueba de audicién neonatal pero presentan alteraciones
auditivas posteriores'. Lau et al.”® explican que puede haber
una escasa concienciacion sobre la importancia de la enferme-
dad auditiva por parte de los padres.

Los estudios sobre las alteraciones morfoldgicas del oido,
como otro factor de riesgo para la pérdida auditiva, concuerdan
en que éstas son significativamente frecuentes en las perso-
nas con SD. Blaser et al.?’ indican que la displasia del oido
interno es mucho mas comin que lo observado en otros estu-
dios imagenoaldgicos, y coinciden con lo sefialado en estudios
histolégicos. Los hallazgos més frecuentes de su estudio fue-
ron la hipoplasia global del oido interno y las malformaciones
vestibulares.

Los nifios con SD se benefician de un diagndstico temprano de
la pérdida auditiva y de una intervencién quirtrgica cuando esta
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indicada. La intervencién temprana de la OMC, médica o quirdr-
gica, demostré ser la medida mas importante para mejorar los
niveles auditivos de forma inmediata. Aunque la OMC tiende a
recurrir y afectar a la audicién durante la infancia, se produce
una mejoria en los nifios con SD tratados, en comparacién con
los que no recibieron un tratamiento oportuno’?. Los estudios
sobre intervencién quirdrgica en pacientes con SD coinciden en
que la principal indicacién fue la OMC, mediante la implantacion
de un tubo de timpanostomia, y sefialan que tras la intervencion
presentaron una mejoria de la agudeza auditiva, aunque con méas
efectos adversos en comparacion con la poblacién sin SD. Las
complicaciones se asociaron a un mayor ndmero de tubos im-
plantados®'%2,

Aunque el implante BAHA se mostrd satisfactorio, con pocos
efectos adversos y un claro beneficio sobre la calidad de vida
de los pacientes, se requieren méas estudios para evaluar estos
resultados®.

En cuanto a la pérdida auditiva neurosensorial, la interven-
cién ha sido evaluada por pocos autores. Los estudios realiza-
dos al respecto coinciden en que los pacientes con una pérdida
auditiva neurosensorial moderada-severa deben considerarse
para recibir un implante coclear. No se encontraron efectos
adversos frecuentes con esta intervencién. Sin embargo, no se
ha indicado ningln grado de mejora en la adquisicién del len-
guaje después de esta intervencion®.

Diferentes autores hablan de la pérdida auditiva como un
factor importante en el desarrollo cognitivo y social en los ni-
fios con SD. Sin embargo, ningun estudio |a relaciona directa-
mente con las alteraciones del lenguaje®®*'. El desarrollo del
lenguaje, especificamente la comprensidn sintactica y de voca-
bulario, podria estar alterado principalmente por las caracterfs-
ticas propias de este sindrome®. Hay que anotar que en el
déficit del lenguaje receptivo y expresivo intervienen una serie
de factores, y esta condicionado por diferentes causas, como
la alteracion auditiva, la afectacion cognitiva, las alteraciones
motoras, como la dispraxia y un desarrollo Iéxico lento, las al-
teraciones sensoriales o de percepcion, entre otras334344,

Teniendo en cuenta todas estas premisas, es recomendable
realizar una evaluacion auditiva a todos los nifios con SD des-
de el nacimiento para disminuir los riesgos de pérdida auditi-
va, asf como un seguimiento a partir de los 6 meses y durante
los primeros afios hasta los 13, con controles ORL cuando se
requiera, para evitar posibles alteraciones en los érganos, co-
mo la OME, y prevenir las deficiencias en el desarrollo del
lenguaje®.

Conclusiones

Se debe hacer un cribado auditivo en el periodo neonatal y
realizar un seguimiento con un diagnéstico oportuno de las in-
fecciones del oido durante toda la infancia en los nifios con SD.
Ello permitiria establecer un tratamiento adecuado y podria
disminuir el riesgo de mayores alteraciones del lenguaje. Il
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