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LA GIUNTA REGIONALE

Visto il documento istruttorio concernente I'argomento in oggetto e la conseguente

proposta del Direttore regionale alla sanita e servizi sociali;

Preso atto , ai sensi dell’art. 21 del Regolamento interno di questa Giunta:

a) del parere di regolarita tecnico-amministrativa espresso dal Dirigente di Servizio
individuale competente;

b) del visto di regolarita contabile espresso dal Servizio Ragioneria,

c) del parere di legittimita espresso dal Direttore;

Vista la legge regionale 22 aprile 1997, n. 15 e la normativa attuativa della stessa;

Visto il Regolamento interno di questa Giunta;

Visto il DPCM 22 novembre 2001,

Visto il D.Leg.vo n. 124 del 29/04/1998;

Vista la L.R. n. 7 del 29/03/2007 di approvazione della Legge Finanziaria 2007;

Vista la L.R. n. 9 del 30/03/2007 di approvazione del bilancio annuale di previsione per

I'esercizio finanziario 2007;

Vista la D.G.R. n. 526 del 02/04/2007 di approvazione del bilancio di direzione per

I'esercizio finanziario 2007;

A voti unanimi, espressi nei modi di legge,

DELIBERA

1) di fare proprio il documento istruttorio e la conseguente proposta del Direttore,
corredati dai pareri di cui agli artt. 21 e 22 del Regolamento interno della Giunta, che
si allegano alla presente deliberazione, quale parte integrante e sostanziale,
rinviando alle motivazioni in essi contenute;

2) di adottare per lo svolgimento dello Screening audiologico neonatale il progetto
predisposto dal gruppo regionale alluopo costituito ed allegato (allegato n. 1 e
allegato n. 2) al presente atto quale parte integrante e sostanziale dello stesso;

3) di trasmetterlo alle Aziende Sanitarie della Regione come indirizzo di riferimento
generale per I'avvio del Programma di Screening Audiologico Neonatale in maniera
coordinata e con criteri omogenei sul territorio regionale, prevedendo un momento di
valutazione, da compiersi a livello regionale, congiuntamente alle Direzioni Generali;

4) di stabilire che le Aziende sanitarie regionali sono i soggetti attuatori del progetto
“Attivazione Screening Audiologico Neonatale” e di dotare:

e gli 11 punti nascita regionali di apparecchi automatici per emissioni
otoacustiche evocate transienti (TEOAE) il cui costo unitario si aggira intorno a
4.750,00 Euro piu un apparecchio di riserva con le stesse caratteristiche in caso
di guasto temporaneo in uno dei punti nascita;

» le due Unita di Terapia Intensiva Neonatale (UTIN) presenti nella nostra Regione
di un’apparecchiatura automatica per emissioni otoacustiche evocate transienti
(TEOAE), il relativo prodotto di distorsione (DPOAE) e potenziali evocati uditivi
del tronco dell’encefalo (ABR) da utilizzare da parte del personale dei centri di lll
livello presso le Unita di Terapia Intensiva Neonatale e presso lo stesso Centro
di lll livello; il costo di ogni apparecchiatura si aggira intorno a 10.800,00 Euro;

* | due Centri di Ill livello di un’apparecchiatura diagnostica per emissioni
otoacustiche evocate transienti (TEOAE) e prodotti di distorsione (DPOAE) per il
costo unitario di circa 12.000,00 Euro.

La spesa complessiva derivante dall’acquisto delle strumentazioni di cui sopra si

aggirera intorno ai 102.600,00 Euro;
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5) di impegnare, per le finalita sopra indicate, la somma complessiva di Euro
102.600,00 sul cap. 2166 del bilancio regionale 2007,

6) di stabilire che le Aziende sanitarie regionali al fine di conseguire economicita e
razionalizzazione della spesa per l'acquisto delle apparecchiature di cui al punto
precedente, si rivolgono alla Societa Consortile per Azioni (A.U.S.), alluopo costituita
con Legge regionale 23 febbraio 2005, n.17, la quale provwede mediante un bando
unico;

7) di affidare alla Clinica Otorino dell’Azienda Ospedaliera di Perugia I'organizzazione
dei Corsi di formazione per il personale impegnato nello screening;

8) di pubblicare il presente atto sul Bollettino Ufficiale della Regione Umbria.

IL DIRETTORE: DI LORETO PAOLO
IL PRESIDENTE: LORENZETTI MARIA RITA
IL RELATORE: ROSI MAURIZIO

IL SEGRETARIO VERBALIZZANTE: BALSAMO MARIA



DOCUMENTO ISTRUTTORIO
Oggetto: Attivazione Screening Audiologico Neonatale

| bambini con fattori di rischio audiologico rappresentano il 6-8% di tutta la popolazione
neonatale e quelli affetti da ipoacusia permanente bilaterale congenita sono la meta
circa di tutti i bambini ipoacusici. La incidenza della ipoacusia congenita profonda
bilaterale e dell’l per mille circa nella popolazione esente da fattori di rischio e del 5%
circa nella popolazione a rischio audiologico.

| fattori di rischio audiologico nel primo mese di vita sono rappresentati da infezioni
intrauterine, familiarita, ricovero in terapia intensiva per oltre 48 ore, anomalie cranio-
facciali, basso peso alla nascita, malattie associate ad ipoacusia, sofferenza neonatale,
ittero che necessiti di trasfusione sanguigna.

Le finalita della prevenzione primaria € quella di eliminare o ridurre i danni uditivi
conseguenti a patologie in epoca prenatale, neonatale o nel successivo sviluppo uditivo.
Requisito essenziale per 'effettuazione di uno screening € il possesso di strumenti che
consentano in modo semplice di identificare una malattia attraverso I'applicazione di una
procedura semplice che presenti risultati riproducibili, di rapida esecuzione, poco
costosa, innocua, dotata di alta sensibilitd ed alta specificitd. Lo stesso DPCM 22
novembre 2001 prevede nell'attivita di prevenzione le prestazioni di diagnostica
strumentale e di laboratorio e le altre prestazioni di assistenza specialistica incluse in
programmi organizzativi di diagnosi precoce e prevenzione collettiva realizzati in
attuazione del piano sanitario nazionale, dei piani sanitari regionali o comunque
promossi o autorizzati con atti formali della regione.

In Umbria i nati vivi sono circa 8000 I'anno distribuiti su 11 punti nascita di altrettanti
ospedali.

Lo screening che viene proposto nella nostra Regione e su tre livelli: il primo esame
viene effettuato nei neonati prima di uscire dal Reparto di Neonatologia attraverso le
emissioni otoacustiche automatiche.

| neonati che risultano essere positivi a questo primo test vengono richiamati per un
secondo test di screening che consentira nella ripetizione delle emissioni otoacustiche. |
bambini che risulteranno positivi anche a questo secondo esame vengono indirizzati per
un ulteriore approfondimento. In caso di conferma della presenza di ipoacusia, i bambini
saranno sottoposti a visita specialistica audiologica per programmare il trattamento
protesico e riabilitativo.

Quali Centri di 1l livello vengono individuate le Cliniche Otorinolaringoiatriche
dell'Universita di Perugia e di Terni opportunamente dotati di personale ed
apparecchiature adeguate.

Per quanto riguarda la dotazione strumentale per ragioni di praticita, di facilita
d’esecuzione degli esami, affidabilita, sensibilita e specificita dello screening audiologico
si dovra provvedere a dotare:

« gli 11 punti nascita regionali di  apparecchi automatici per emissioni
otoacustiche evocate transienti (TEOAE) il cui costo unitario si aggira intorno a
4.750,00 Euro piu un apparecchio di riserva con le stesse caratteristiche in caso
di guasto temporaneo in uno dei punti nascita,

* le due Unita di Terapia Intensiva Neonatale (UTIN) presenti nella nostra Regione
di un’apparecchiatura automatica per emissioni otoacustiche evocate transienti
(TEOAE), il relativo prodotto di distorsione (DPOAE) e potenziali evocati uditivi
del tronco dell’encefalo (ABR) da utilizzare da parte del personale dei Centri di lll
livello presso le Unita di Terapia Intensiva Neonatale e presso lo stesso centro di
[ livello.



Il costo di ogni apparecchiatura si aggira intorno a 10.800,00 Euro;

* i due Centri di Ill livello di un’apparecchiatura diagnostica per emissioni
otoacustiche evocate transienti (TEOAE) e prodotti di distorsione (DPOAE) per il
costo unitario di circa 12.000,00 Euro.

La spesa complessiva derivante dall’acquisto delle strumentazioni di cui sopra si

aggirera intorno ai 102.600,00 Euro.

| corsi di formazione del personale impegnato nello Screening verranno organizzati e

tenuti dalla Clinica Otorino dell’Azienda Ospedaliera di Perugia.

Le Aziende sanitarie regionali sono i soggetti attuatori del progetto “Attivazione

Screening Audiologico Neonatale” nel rispetto dei suddetti limiti di spesa.

Le Aziende sanitarie regionali al fine di conseguire economicita e razionalizzazione della

spesa per l'acquisto delle apparecchiature di cui al punto precedente, si rivolgono alla

Societa Consortile per Azioni (A.U.S.), alluopo costituita con Legge regionale 23

febbraio 2005, n.17 la quale provvede mediante un bando unico.

Per quanto sopra si ritiene di dover procedere allimpegno della somma di Euro
102.600,00 sul cap. 2166 del bilancio regionale 2007.

Perugia, 18/04/2007 L’Istruttore
(Mara Zenzeri)

VISTO DEL RESPONSABILE DEL PROCEDIMENTO

Visto il documento istruttorio e riscontrata la regolarita del procedimento, ai sensi
dell'art. 21, comma 2, del Regolamento interno della Giunta, si trasmette al Direttore per
le determinazioni di competenza.

Perugia, 18/04/2007 Il Responsabile del procedimento
(Mara Zenzeri)

PARERE IN ORDINE ALLA REGOLARITA' TECNICO-AMMINISTR ATIVA

Ai sensi dell'art. 21, comma 3, del Regolamento interno della Giunta, si esprime parere
favorevole in ordine alla regolarita tecnico-amministrativa del documento istruttorio.

Perugia, 18/04/2007 Il Dirigente di Servizio
(Dott. Carlo Romagnoli)

VISTO DI REGOLARITA' CONTABILE

Ai sensi degli artt. 21, comma 3 e 22, del Regolamento interno della Giunta, si appone il
visto in ordine alla regolarita contabile del documento istruttorio in quanto la spesa trova
copertura finanziaria al Cap. 2166 del bilancio di previsione per l'esercizio finanziario
2002 che presenta la seguente situazione:

Stanziamento attuale ..., € 1.500.000,00



Somme precedentemente impegnate ...............ocoeeeenn. € 243.811,00

DiSpOonIbIlita ........o e € 1.256.189,00
Impegno assunto con il presente provvedimento

e registrato al n. 10702223............ccvevviiiiiieiieiieennnn. € 102.600,00
Disponibilita residua ..........cccoeviiiiiiiiiii . € 1.153.589,00

Perugia, 18/04/07
Il Funzionario Il Dirigente del Servizio Ragioneria
Paola Panichi Dott. Amato Carloni

PROPOSTA E PARERE DI LEGITTIMITA'

Il Direttore regionale alla sanita e servizi sociali;
Visto il documento istruttorio;
Atteso che sull'atto sono stati espressi il parere di regolarita tecnico-amministrativa e il
visto di regolarita contabile;
Non ravvisando vizi sotto il profilo della legittimita
propone
alla Giunta regionale I'adozione del presente atto.

Perugia, 18/04/2007
Il Direttore
(Ing. Paolo Di Loreto)
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Allegato 1)

La popolazione neonatale
La popolazione neonatale puo essere suddivisararhiente in due
sottogruppi a seconda della presenza o meno drifalit alto rischio audiologico.
Tali fattori, attualmente universalmente accettstino stati codificati negli Stati
Uniti da un organismo denominato Joint Committeelrdant Hearing costituito
dai rappresentanti di alcune prestigiose sociefaudiologia, Otorinolaringoiatria e
Pediatria (American Academy of Audiology, American Academy of
Otolaryngology-Head and Neck Surgery, American Aoayg of Pediatrics,
American Speech-Language-Hearing Association, Abwrc Education of the
Deaf. Alexander Graham Bell Association for the Daad Hard of Hearing,
American Society for Deaf Children, ConferenceEaiucational Administrators of
Schools and Programs for Deaf, Convention of Amaerimstructors of the Deaf,
National Association of the Deaf, Association ofi€ye Educators of the Deaf and
Hard of Hearing)
| fattori di alto rischio audiologico da 0 a 28 gibdi eta sono i seguenti:

Infezioni intrauterine (TORCH)

Storia familiare di ipoacusia permanente infantile

Ricovero in Terapia Intensiva per piu di 48 ore

Anomalie craniofaciali

Basso peso alla nascita

Malattie associate a ipoacusia

Sofferenza neonatale

Ittero che necessiti di trasfusione sanguigna

| bambini con fattori di rischio audiologico rappesmtano il 6-8% di tutta la
popolazione neonatale e quelli affetti da ipoacpsiananente bilaterale congenita



sono la meta circa di tutti i bambini ipoacugieeinmesser et al,. 1982; Pappas &
Schaibly, 1984; Elssmann et al., 1987; Watkin gt1&891; Mauk et al., 1991)

Prevalenza della sordita infantile

| valori di prevalenza della sordita infantile somolto variabili a seconda
degli studi analizzati, dei parametri consideratie2 Paesi dove lo studio & stato
esequito.

Viene riportato come esempio uno studio molto gitatletteratura poiche si
ritiene altamente rappresentativo della situazienmpea. | valori di prevalenza
registrati nella regione del Trent (4,8 milioniabitanti) in Inghilterra in una coorte
di bambini dal 1985 al 1990 indicano che la ipo&ysermanente infantile
bilaterale di entita>=40 dB nell’orecchio migliore € presente in 133/D00.
bambini (intervallo di confidenza 95% da 122 a 1&5jui entita nel 55% dei casi
di grado moderato e nei restanti casi suddivisibggamente tra forme severe e
profonde (Davis & Wood, 1992; Davis et al., 1997)e ipoacusie permanenti
infantili bilaterali congenite sono 112/100.000 ¥84 pertanto il 16% delle forme
permanenti infantili & costituito da sordita acdgeisprogressive o ad inizio tardivo.
Se si considera che 1/3 di queste sono causatewiagite, le forme progressive o
ad inizio tardivo rappresentano il 10% di tuttegeacusie permanenti infantili e
non sono identificabili dallo screening neonatadedagli screenings effettuati a 6-8
mesi di eta. Infine se si considera isolatamenfwédaalenza della sordita infantile
permanente nella popolazione di bambini esentattarf di rischio € in quel paese
di 54/100.00QDavis et al., 1997)

Prevenzione primaria e secondaria

La finalita della prevenzione primaria € di elimi@a ridurre i danni uditivi
conseguenti a patologie che si verifichino in epgmanatale, neonatale, o
successivamente nel corso dello sviluppo udi(iVeevisi e Prosser, 2004)Gli

strumenti disponibili per raggiungere tale scopmacsol’ecografia prenatale;



I'amniocentesi, la biopsia dei villi coriali e larficolocentesi applicate prima della
12-16 settimana di eta concezionale (studio debiipo, analisi del DNA, ricerca
della connessina 26); la immunizzazione (vaccinmezianti-rosolia, anti-morbillo,
anti-parotite, anti-hemophilus, anti-meningococcoanti-pneumococco) e
I'antibioticoterapia precoce mirata (infezioni nrae da toxoplasma, da
spirocheta).

La finalita della prevenzione secondaria € di ifdiiare precocemente, entro
1 anno di eta, i casi con sordita da avviare adorogramma di riabilitazione
(Trevisi e Prosser, 2004Rerché cio avvenga sono raccomandate le procellure
screening da eseguire su tutti i neonati, eventergenseguite da test diagnostici
elettrofisiologici, al fine di applicare le proteacustiche entro i 6 mesi di eta
(Gravel, 2000) e se queste si rivelino insuffidieitapplicare un impianto cocleare
entro i 2 anni di eta. Gli strumenti disponibilirpaggiungere tale scopo sono: le

emissioni otoacustiche ed i potenziali evocatiivditel tronco dell’encefalo.

Strumenti dello screening

Uno dei requisiti fondamentali per eseguire une@aging € 'esistenza di
strumenti che consentano lidentificazione di unalattia sconosciuta mediante
I'applicazione di una procedura semplice che priesgsultati riproducibili, di
rapida esecuzione, poco costosa, innocua, dotaltadiensibilita e alta specificita.

Le metodiche attualmente disponibili in grado dentficare i bambini
ipoacusici fin dalle prime ore di vita sono rapmm@ste dalle emissioni
otoacustiche e dai potenziali evocati uditivi dehto dell'encefalo. Con I'avvento
dellautomazione di tali metodiche I'esame puo essseguito in breve tempo e
senza particolari difficolta anche dal personakermieristico del nido durante |l
ricovero ospedaliero. Il riconoscimento automatitiouna risposta pertanto é
fondamentale per ridurre i costi dello screenikgmp, 1998)La presenza di una
risposta (PASS) o la sua assenza (REFER) e prinogoée determinata da un

algoritmo numerico della macchina, clinicamentéates operante in linea con una



procedura per la raccolta dei dati altamente auier@da e standardizzata studiata
al fine di eseguire lo screening delle ipoacisason et al., 2002)

L’efficienza di una metodica di screening € detaata dai valori di
specificita, cioé dalla probabilita che il test ntiichi correttamente I'assenza di
malattia, e dalla sensibilita, cioé dalla probabiliche il test identifichi
correttamente la presenza di malattia. Nel pringpara quindi importante che il
numero dei falsi positivi sia contenuto entro linaitcettabili quantificabili intorno
a valori del 3-4%, ottenibili ripetendo I'esamema della dimissionéKurman &
Spivak, 1998) nel secondo € indispensabile che il valore dsifalegativi si
approssimi il piu possibile allo zero.

Tale risultato si otterra con l'applicazione detfgetodica appropriata alla
popolazione da esaminare. Infatti laddove esista etevata probabilita di
incidenza della neuropatia uditiyatarr et al., 1996; Berlin et al., 1998ome ad
esempio nella popolazione neonatale ricoverataspriesterapie intensivRea &
Gibson, 2003)le emissioni otoacustiche non potranno essereegafe da sole ma
In associazione con i potenziali evocati uditivil deonco dell’encefalo per
raggiungere l'obiettivo prefissato (assenza dii faégyativi). Al contrario lo scopo
prefissato sara raggiungibile soltanto con l'ustbedemissioni otoacustiche in caso
di popolazione neonatale esente da fattori di ms@udiologico (White et al.,
1994)

Lo screening con emissioni otoacustiche evocatesiegati eseguito su 1733
neonati ha dimostrato una sensibilita del 100%rexigpecificita del 95%Nhite et
al., 1994)analogamente a quelli eseguiti con potenziali araeditivi automatici
del tronco dell’encefalo rispettivamente su 336isgalita 100% e specificita 97%,
(Hall et al., 1987) 447, sensibilita 100% e specificita 96tacobson et al., 1990)
e 304 neonati, sensibilita 100% e specificita 9@¥rmann et al., 1995)n uno
studio eseguito su 712 bambini (1367 orecchi) tffda fattori di rischio
audiologico riesaminati all’eta di 4 anni circa coretodiche comportamentali, lo

studio dei potenziali uditivi evocati del troncadlancefalo rivelava una sensibilita



della metodica pari al 97,7% ed una specificita @&/6% impiegando stimoli
acustici di intensita pari a 40 dB HL, tali val@i modificavano rilevando una
sensibilita del 100% ed una specificita del 90,580 seguito alla riduzione
dell'intensita dello stimolo acustico (30 dB H{blyde et al., 1990).

A proposito della sensibilita e specificita delle etodiche di screening
audiologico automatiche: TEOAE, DPOAE, AABR

Esiste la necessita di conoscere il valore assaletoparametri di sensibilita e
specificita rispetto alle metodiche in oggetto; letteratura si ritrovano valori
discordanti variabili da gruppo di lavoro a gruppd lavoro o addirittura
nel’ambito dello stesso gruppo di lavoro. La caewa delle variabili che
condizionano tali parametri € indispensabile qualdrsi accinga a programmare
uno screening audiologico neonatale universale.liGa@o quindi i fattori che
condizionano i valori di sensibilita e specificttalle metodiche automatiche?

Al primo posto troviamo il tipo di metodica utiliata, sappiamo infatti che le
TEOAE sono in grado di identificare ipoacusie irdara 25 dB HL, che le
DPOAE identificano ipoacusie inferiori a 40 dB HLcke le AABR identificano
ipoacusie nelllambito frequenziale compreso tra 2 leHz. Questi dati suscitano
una prima riflessione: se lo scopo dello screemdirmguello di identificare perdite
uditive lievi, inferiori a 25 dB HL o medie, infeni a 40 dB HL, si potranno
riscontrare dei falsi negativi, soggetti malati gqessano lo screening, sia con le
TEOAE che con le DPOAE portando alla conclusione lehdue metodiche siano
dotate di scarsa sensibilita. Tuttavia lo scoptodstreening audiologico infantile
non é quello di diagnosticare ipoacusie lievi o manda e quello di identificare
ipoacusie tali da ostacolare lo sviluppo del lirggia e cioé ipoacusie bilaterali in
cui I'orecchio migliore presenti un valore di s@gleggiore a 40 dB HL per la
media delle frequenze 500-1000-2000-4000 Hz. Alzeldi quanto esposto ecco
che allora sia le TEOAE che le DPOAE appaiono utrangento idoneo allo

screening audiologico.



Per quanto riguarda le AABR da click il rischio idcludere falsi negativi nella
casistica e reale qualora lipoacusia interessluss@mente le frequenze gravi
risparmiando quelle testate dalla metodica (2-4 )kHzdati della letteratura
indicano questa possibilita come remota poichétiageande maggioranza delle
ipoacusie infantili interessa anche le frequenzemese tra 2 e 4 kHz. Molte
apparecchiature AABR presentano inoltre la postbdi variare I'intensita dello
stimolo acustico utilizzato: € chiaro che tanto giage sara lintensita dello
stimolo acustico impiegato tanto maggiori sarareprbbabilita di includere nella
casistica dei falsi negativi, soggetti cioe contardella ipoacusia inferiore a quella
dello stimolo impiegato. Come e owvio in questoockssensibilita della metodica
dipendera dalle nostre decisioni iniziali riguartiotensita di stimolazione da
impiegare nello screening.

Il secondo aspetto non meno importante da consaleéreappresentato dal fatto che
in genere l'accertamento della sensibilita di uretadmetodica audiometrica
avviene mediante I'impiego di un’altra metodica iantetrica sperimentata in
grado di fornirci indicazioni sulla validita dellarima. Nello studio delle sordita
infantili il “gold standard” tra le metodiche diaggtiche € rappresentato da quelle
comportamentali che non solo ci indicano lintegyritlel’organo periferico
delludito ma ci rivelano anche se il messaggio one stato processato,
decodificato ed interpretato a livello centrale,altre parole ci forniscono utili
indicazioni sulle capacita cognitive uditive del nii@no. Purtroppo queste
metodiche (VRA, COR) non sono applicabili finchébdmbino non ha raggiunto
I'eta di due anni e mezzo circa. Questo € il mofev cui in letteratura vi sono
scarsi dati su studi longitudinali che riguardanambini esaminati in epoca
neonatale con metodiche oggettive e successivamgatetati in eta infantile con
metodiche comportamentali. Gli eventuali dati digpoi in questo senso debbono
comungue essere interpretati con cautela alla detle numerose variabili che
possono intercorrere tra il momento dello screerenfjiepoca di effettuazione

dellesame comportamentale. Infatti esistono sarditfantili neurosensoriali



progressive, cioé casi in cui l'udito € normaleaalhascita e si deteriora
successivamente. L’esempio piu importante é fomhtibe sordita genetiche spesso
non sospettabili anche dopo indagini anamnesticherate. Questi casi potrebbero
essere interpretati come falsi negativi dello suirege audiologico neonatale poiché
gli esami oggettivi a disposizione indicano unanmalita dell’'udito alla nascita,
normalita ben documentabile, che tuttavia con Bspee dei mesi o degli anni
evolvera verso un deficit uditivo conclamato. L&ntorrenza dopo lo screening di
altri problemi che possano, se erroneamente im&{pr attribuire una scarsa
sensibilita alla metodica impiegata sono piu faeitwe identificabili (otiti
ricorrenti, malattie infettive associate ad ipoaauetc..). Piu frequentemente la
validita della metodica impiegata nello screeningialogico infantile deriva dal
confronto di quest’ultima con lo studio dei poteaizievocati uditivi diagnostici.
Anche in questo caso € possibile muovere delleloeita questo tipo di convalida
dei dati che si basano sul fatto che le ABR diagidos indicano lintegrita
dell’apparato uditivo periferico e delle vie udeitroncoencefaliche senza tuttavia
fornire indicazioni riguardo alle capacita cogrgtidel bambino, in altre parole
sappiamo che il messaggio acustico arriva ma n®si@mo Ssapere se viene
riconosciuto ed interpretato. Questo ci porta tdlaa considerazione sugli esami
da screening.

Sia le TEOAE che le DPOAE sono esami che ci inforongulla funzionalita
dell'apparato uditivo periferico: direttamente samtio I'attivita contrattile delle
cellule ciliate esterne dell’organo del Corti dedlaclea, indirettamente registrando
tale attivita in seguito al percorso a ritroso sieno lungo i liquidi e le membrane
labirintiche, le finestre cocleari ed il sistemapano ossiculare. Questi esami non
sono in grado di fornire alcuna indicazione riguagdle vie uditive retrococleari.
Le AABR invece come accennato in precedenza cirmmdmo anche sullo stato
delle vie uditive retrococleari fino al livello delollicolo inferiore del tronco
cerebrale. Nessuna informazione ci viene fornigmardo alla integrita delle vie

uditive piu rostrali ed in particolare riguardo’ialiegrita della corteccia cerebrale.



Questo terzo punto ci porta quindi ad una quantsiderazione sempre nell’ambito
dello studio della popolazione da esaminare. Initmbeonatale esistono due
gruppi di soggetti che vengono esaminati qualoraaplichi uno screening
audiologico universale: soggetti con fattori dich® audiologico e soggetti senza
fattori di rischio audiologico. La scelta dellesanda impiegare nelle due
popolazioni condizionera in maniera molto significa i dati di sensibilita del
nostro studio. Infatti € ormai accertato che baintiiie presentano fattori di rischio
audiologico neonatale presentano con frequenzaomelitvata non solo una
patologia cocleare ma anche retrococleare. E’ etédpertanto che la scelta delle
TEOAE o delle DPOAE in questi soggetti come esainsekening isolato portera
alla presenza di numerosi falsi negativi. Al contrd’impiego delle AABR ci
consentira di raggiungere valori di sensibilitagsioni all'identificazione del 100%
dei bambini malati. A scopo diagnostico e auspieabtilizzare comunque in
guesta popolazione anche le TEOAE o le DPOAE caspater stabilire con
certezza la sede eventuale della patologia.

In conclusione non esistono dati definitivi cireasensibilita delle tre metodiche di
screening principali a causa delle numerose vdiriabe possono condizionare
I'esito degli esami. Non esistono inoltre moltiditlongitudinali che ci informino
sul valore numerico preciso richiesto: sensibtidle TEOAE, DPOAE e AABR.
L’avvio di uno screening regionale con sorvegliaremadiologica successiva
potrebbe consentirci di esprimere i nostri valarsensibilita. Di seguito vengono

illustrati i dati della letteratura che presentémbmitazioni prima dette.



Accuracy of ABR for Newborn Hearing Screening
Hyde, Riko, and Malizia (1990)

713 atrisk infants screened with ABR prior to hospital discharge.

Children evaluated by "blind" examiners at mean of 3.9 years of age (range 3-8years).

Results based on 1367 ears with reliable ABR and pure tone thresholds.

Hearing Status Hearing Status
Impaired  Normal Impaired  Nommal

ABR Screen ABR Screen
{40 dBHL) {30 dBHL)

Sensitivity = 100%
Specificity = 96% Spedificity = 91%

Maliz: [ ] dometric ace 3y aclick A BRin infants at ek for earinglogs.

Esempio di studio eseguito soltanto sui neonatisehio audiologico. Il confronto & stato eseguita it risultati
ottenuti con esame ABR in epoca neonatale e audien@mmportamentale effettuata sugli stessi barrdiieta di
circa quattro anni. Si noti la scomparsa di falsgativi al ridursi della intensita di stimolaziomaeustica ed il

contemporaneo incremento di falsi positivi

Accuracy of OAE-Based Newborn
Hearing Screening

Plinkert et al. (1990)

Sample: 95 ears of high-risk infants

Comparison: TEOAE vs. ABR (> 30 dB) @ mean age = 9 weeks)

Results: TEOQOAE compared to ABR: sensitivity = 90%;
specificity = 91%

= irfants b

Esempio di studio eseguito su neonati a rischiacdagico confrontando i risultati ottenuti con TEBAcon quelli
ottenuti con ABR. Si noti la sensibilita inferiodelle TEOAE rispetto alle ABR cio in rapporto a gt@riportato

nel testo riguardo le forme retrococleari nei sdiygerischio.



Kennedy et al. (1991)

Sample: 370 infants (223 NICU, 61 normal nursery with risk
factors, and 86 normal Inursery with no risk factors

Comparison: TEOAE, ABR (> 35 dB)}, and Automated ABR (> 35 dB)
all at 1 month vs. behaviorally confirmed hearing
loss, mean age =8 months

Results: TEOAE identified same 3 infants with sensorineural
hearing loss as ABR and automated ABR

Studio eseguito su neonati a rischio audiologicnoas; tutti gli esami oggettiviTEOAE, ABR, AABR) hao

prodotto gli stessi risultati anche al confrontm taudiometria comportamentale.

Accuracy of TEOAE 2-Stage Screen*

Sensorineural Loss

Hearing Status
Impaired  Normal

"Sensitivity"
"Spedificity” =

*Note: Analysis is based on heads. Infants initially screened but lost to
follow-up or rescreen because of parent refusal, lost contact, or repeated
broken appointments (> 3) are notincluded.

T, B , Exl

Studio condotto confrontando i risultati ottenuldncTEOAE rispetto a quelli comportamentali.



Accuracy of Automated ABR

Hall, Kileny, Ruth, & Kripal Jacobson, Jacobson, & Spahr
(1987) (336 ears) (1990) @47 cars)

Conventional ABR Conventional ABR
Refar Pass Refer Pass

ALGOI
Paﬁ n

Sensitivity = 100% Sensitivity = 100%
Specificity = 9% Spedificity = 96%

Due esempi di studi in cui il confronto é statoges® tra AABR (ALGO I) e ABR diagnostico.

Accuracy of Automated ABR (continued)

Von Wedel, Schauseil-Zipf and Hermann et al. (1935)
Doring (1988) (100 ears) (304 ears)

Conventional ABR Conventional ABR
Refer Pass Refer Pass

ALGO | ALGOI
Paﬁ H Pass n

Sensitivity = 80% Sensitivity = 98%
Specificity = 96% Spedificity = 100%

Altri due studi analoghi ai precedenti. Si notipi@senza di un elevato numero di falsi negativionsiudio di von
Wedel et al.



Accuracy of Automated ABR

Summary of 4 Studies
{1187 ears)

Conventional ABR
Refer Pass

ALGO |

Pass ﬁ
Sensitivity = 96%
Specificity = 98%

u=ing the ABR: Dewelopment

Somma dei quattro studi precedenti e relativi vatoedi di sensibilita e specificita.

Il secondo aspetto riguarda la specificita delleatiehe di screening, cioé la
capacita di identificare i soggetti sani. Ancheguresto caso i risultati dipendono
soprattutto dal corretto impiego delle appareccingatia parte degli operatori piu
che dalla metodica stessa. Un elevato numero sli alsitivi puo procurare una
reazione di allarme che si rivelera infondata remigpri del bambino, creera dei
problemi organizzativi, un aumento del costo dstiteening ed una riduzione della
sua efficienza dovuta anche alla difficolta di aiegnare tutti i bambini al follow-
up. La specificita della metodica € condizionatapnmmo luogo dalla corretta
esecuzione dell'esame. L’esame dovra essere esdgutbndizioni di quiete del
bambino, dopo un corretto posizionamento della aoadricolare, TEOAE e
DPOAE, o degli elettrodi, AABR, in un ambiente i#g@npoco rumoroso e/o privo
di interferenze elettriche. Appare evidente cheséenmsario quindi un periodo di
training dell'operatore ed una sufficiente motiva® dello stesso. L'esame non
presenta particolari difficolta tecniche e puo essseguito da qualsiasi operatore

sanitario dopo un breve periodo di training. Duecsgli aspetti che consentono di



ridurre drasticamente il numero di falsi allarmonmeseguire I'esame, TEOAE e
DPOAE, prima delle 24 ore di vita, poiché la presemli vernice caseosa nel
condotto uditivo esterno impedisce di registraradposta in un grande numero di
casi), qualora il bambino non superi al primo téntal’esame la sua ripetizione
prima della dimissione ospedaliera. Un’altra petgale importante di eventual
falsi allarmi si ridurra ulteriormente al controlpogrammato del secondo livello
sino a valori di specificita prossimi al 100%. Retb a fronte di una sensibilita
delle metodiche del 100%, se correttamente impeegkt specificita variera

dipendentemente dai fattori prima indicati.



Esperienza personale

Riportiamo I'esperienza personale della Clinica GiRlPerugia in collaborazione
con il Centro neonatale del Policlinico poiché nasenta un esempio emblematico
degli ostacoli che si possono incontrare durangeteening audiologico neonatale.
A partire dal gennaio 1999 al 23 marzo 2001 e statguita una procedura di
screening in due stadi mediante TEOAE alla nasgiteei casi di mancata risposta,
mediante esame ABR diagnostico entro il terzo nmdiseita, con successivo
bilancio audiologico completo in caso di conferneh sbspetto di ipoacusia. Tutte
le madri sono state informate durante il corsordpprazione al parto dal Pediatra
della procedura che sarebbe stata seguita e nessardichiarata contraria. Sono
stati inclusi nello studio 2425 neonati a termingargsinati presso il Centro
neonatale del Policlinico di Perugia. | bambinittit@senti da fattori di rischio
audiologico, sono stati sottoposti ad esame TEOwWEDal quarto giorno di vita, in
due periodi di tempo. A partire dal 1.1.1999 al. 3000 € stato possibile effettuare
uno screening con intento universale sui bambimi easaminando 1543 neonati. In
un secondo periodo compreso tra il 9.5.2000 e®.i8.2001 sono stati esaminati
con un’apparecchiatura automatica 882 neonati. 8teauto sufficiente come
criterio "pass" la presenza delle TEOAE in un swiecchio (Salomon et al., 1993;
Welzl-Miiller, 1998), interrompendo I'esame doporageriscontrato la presenza
monoaurale per evitare di ripetere inutiimente ua gumero di esami. Infatti
considerando "fail" I'assenza monolaterale dell©AE nella popolazione esente
da fattori di rischio, € ipotizzabile un incrememtel 10% dei falsi positivi (Molini
et al.,, 1997; Govaerts, 1998). Poiché lintentolaledcreening € quello di
iIdentificare una ipoacusia bilaterale in cui 'achm migliore presenti una perdita
uditiva superiore a 40 dB HL nella media delle fregze 500-1000-2000-4000 Hz,
in considerazione del fatto che la presenza ddl®AE e indicativa di una soglia
migliore di 25 dB HL nelle frequenze suddette, édemte che la presenza

monoaurale delle TEOAE nei soggetti esenti da flattorischio rispetta lo scopo



dello screening uditivo. Inoltre considerando chendatto di una ipoacusia
monolaterale e di gran lunga minore di quello da dorma bilaterale, che non e
previsto alcun tipo di intervento precoce per wala tpoacusia e che il costo per
scoprirla & quasi uguale a quello necessario ettificare una forma bilaterale, il
rapporto costo/beneficio &€ sfavorevole (Govaer@98). Non si puo disconoscere
tuttavia il fatto che anche una ipoacusia lievdlgBury et al., 1991; Hall & Grose,
1993) o una sordita monolaterale in un bambindarseolare creino problemi sulle
capacita uditive, linguistiche e comportamentale¢8 & Tharpe, 1984) cio che
giustifica senz'altro un programma di sorvegliaramadiologica successiva allo
screening.

Nel primo periodo e stata utilizzata un’apparedtha diagnostica (ILO88
qguickscreen) ed i neonati esaminati sono stati 1®432%) su di un numero
complessivo di 1637 nati, i soggetti “pass” (crdemonoaurale) sono stati 1405
(91%) mentre i “refer” (assenza binaurale dellaogta) sono risultati 138 (8,9%).
Al controllo a tre mesi di distanza i soggetti “pasono risultati 107 (77,5%), i
“fail” 7 (5%) ed i “missed” 24 (17,4%).

Nel secondo periodo di studio € stata impiegatapparecchiatura automatica
(Madsen Echoscreen) e sono stati esaminati 882e0¢g2,4%) su un totale di
1218 nati, i soggetti “pass” sono risultati 793 ,@8) mentre i “refer” erano 89
(10,1%). A tre mesi di distanza sono stati riesatninl soggetti (i “missed” erano
18 pari al 20,2%) di cui 66 (74,1%) “pass” e 5 ¢b)6fail”.

Il bilancio audiologico completo ha infine evideaiz sul totale di 12 “fail” al terzo
mese di vita, 2 casi di ipoacusia neurosensorialke tda richiedere una
protesizzazione acustica (1 nel primo e 1 nel sec@eriodo). Per gli altri soggetti
si trattava di ipoacusia monolaterale, neurosealro trasmissiva, che non
richiedeva il trattamento protesico.

| risultati di un nostro precedente studio, seritifall'incidenza di falsi allarmi,
indicherebbero quella di un mese come leta migliam cui effettuare le

registrazioni (Molini et al., 1997), infatti ritaade lo screening permetterebbe di



sfruttare favorevolmente i rapidi cambiamenti pogtali dell’orecchio interno che
influenzano le OAE nei primi giorni di vita (Smureski, 1994; Thornton et al.,
1993; Van Zanten et al., 1995; Molini et al., 1989@}avia al fine di effettuare la
massima copertura della popolazione, anche se #caente impossibile
raggiungere il 100% dei soggetti, I'esame deveress#ettuato durante il periodo
di degenza del neonato.

La disamina dei nostri risultati evidenzia un nuoneonsiderevole di falsi allarmi
binaurali in entrambi i periodi dello screening19%). Questo dato e in sintonia
con quelli della letteratura e dipende dalla valitab della percentuale di
insuccesso di registrazione delle TEOAE che osd#il al 20% (White, 1992;
Meredith, 1993; Elberling, 1985; Bonfils, 1990; BZi1991; Kennedy, 1991; Kok,
1993; Maxon, 1993) con un’incidenza di falsi allgrehovuti a problemi tecnici,
maggiore in tutte le casistiche di uno o due ordinhigrandezza rispetto alla
prevalenza della ipoacusia congenita (Van Zant@ag)L

Tali valori sono suscettibili di notevole miglioramto in quanto il gruppo di “falsi
allarmi” in realta comprendono, come detto, ancha guota notevole di esami
tecnicamente non esegquiti correttamente per lo stairrequietezza del piccolo
paziente, per I'elevato rumore ambientale e inniakasi per lo scarso tempo a
disposizione dell’'operatore che non consentiva dduzsone di un eventuale
problema tecnico. Infatti occorre ricordare chemlaggior parte dello screening é
stata condotta da medici volontari al di fuori gebprio orario di lavoro e che
quindi in alcuni casi, per mancanza di tempo, nascivano a svolgere con il
necessario rigore il compito loro affidato. Pertagualora si progetti di avviare
uno screening audiologico neonatale universalerdwcla decisione su quale tipo
di apparecchiature utilizzare, su quale procedegaise (due o tre livelli) in primo
luogo si dovra scegliere del personale struttursitdficientemente motivato, che
accetti una supervisione periodica del proprio afgeda parte dello specialista

audiologo.



La riduzione dei falsi allarmi & ottenibile oltréec con la ripetizione dell’esame
prima della dimissione, come detto in precedenzaddve le condizioni
economiche lo permettano, si otterra con I'esecieiguccessiva alle TEOAE delle
AABR.

Nel caso si utilizzi un’apparecchiatura per TEOARipo diagnostico, come nel
primo periodo del nostro studio, lI'esito dello smrgg € anche influenzato dai
criteri utilizzati per convalidare la risposta asde teoricamente possibile che
neonati affetti da ipoacusia lieve o media supeflm@creening se si adotta un
indice di riproducibilita globale del 50% e ched&zione di un indice del 70%
escluda tale rischio potenziale aumentando in tadan’efficienza della metodica
ma riducendone la specificita (Hurley, 1991).

Il rapporto costo/efficacia dello screening € langate condizionato dal numero di
soggetti non controllati al follow-up poiché la paéenza della ipoacusia €
proporzionalmente piu elevata nella popolazione mesaminata (Johnson, 1990;
Davis, 1993). Questo rapporto risulta soddisfagtlannostra esperienza. Infatti,
affinché sia favorevole, i bambini perduti al catiy nel secondo stadio della
procedura non dovrebbero superare il 10%, mentestio dello screening per ogni
bambino identificato aumenta drasticamente sedrnsbini su mille sfuggono alla
fase di bilancio audiologico (Govaerts, 1998).

| risultati della nostra esperienza pongono in enmh il fatto che nell’lambito di
una popolazione neonatale esente da fattori chiasgudiologico I'identificazione
in tempi brevi e utili per la terapia e la riakakione protesica, di un numero esiguo
di bambini affetti da ipoacusia congenita proformlaterale richiede una grande
mole di lavoro ed un notevole impegno professiandecondo le nostre
conoscenze non esiste un'analisi dei costi rigmdirdh confronto di spesa da
sostenere nella riabilitazione di un soggetto idieato precocemente rispetto ad
uno identificato tardivamente. Tuttavia i benefitie derivano da una diagnosi
precoce, mancata trasformazione di un impairmeiivadn disabilita o handicap,

sono tali da giustificare, a nostro avviso, i castisostenere; inoltre la esistenza di



strumenti idonei ad identificare precocemente ldattia rappresenta un obbligo
deontologico alla loro applicazione derivandoneevarsa un grave atto di
omissione.

Si deve anche considerare che gli esami audioledfiettuati, volti ad identificare

il soggetto malato, hanno consentito, unitamente algyi tests di screening
obbligatori o di uso corrente (test per la fenilcmairia e [lipotiroidismo,

valutazione oculistica, ecografia delle anche,)ettl. rassicurare i genitori sulle
condizioni di buona salute del proprio figlio e laukfficienza dell'assistenza
sanitaria. Forse anche questo aspetto positivoebdber essere quantificato in
termini economici qualora ci si appresti a caloslhrapporto costi/benefici di una

procedura.



Proposta di screening audiologico regionale
" J | 'anno didwiti su 11 punti nascita di

dotati dpaeo e 4 di servizio di

| dati della letteratura indicano che la percerdudil soggetti a rischio sulla
popolazione generale varia tra il 6 e I'8%. La dwsiza della ipoacusia congenita

profonda bilaterale € dell'1%o circa nella popolamcesente da fattori di rischio e



del 5% circa nella popolazione a rischio audiologit/ina stima realistica dei
bambini da riesaminare dopo la dimissione puo essutata inizialmente intorno
all’8% qualora si impieghino le Emissioni Otoacak& Automatiche (TEOAE),
come nel nostro progetto, o del 3% qualora si igipo i Potenziali Evocati
Uditivi del Tronco dellEncefalo Automatici (AABR).I 10% dei bambini
riesaminati al secondo livello con TEOAE raggiuragero infine il terzo livello
mentre in caso di screening con AABR eseguibilelue soli livelli tutto il 3%
passera alla fase finale diagnostica. Le modaktifo dscreening proposto nella
nostra regione sono quelle di uno screening sliveli come indicato in dettaglio

successivamente.

Screening di primo livello a tutti i neonati primdella dimissione

Tutti i neonati esenti da fattori di rischio (738820) ricevono, prima di
essere dimessi dal nido, uno screening oggettivo leoemissioni otoacustiche
automatiche (AOAE), eseguito da personale inferigtieo strutturato. Poiché i
programmi di screening dovrebbero avere una cogerdu almeno il 90% per
mantenere un rapporto costo/efficacia favorevolenfidrd & Davis, 1998) ogni
punto nascita avra I'obiettivo di arrivare, enttweedanni dall’inizio dello screening,
ad una copertura di almeno il 95 % dei nati esatnprama della dimissione con
una percentuale di “REFER” al primo esame inferadr8-4% come suggerito dalle
linee guida internazionali per lo screening (Jd@mmittee on Infant Hearing,
2000). Ipotizzando una totale copertura dello sureg i soggetti da riesaminare al
secondo livello varierebbero tra 451 e 589, talionaassoluti varieranno
ovviamente in funzione della percentuale di copartaggiunta.

I numero di falsi positivi ipotizzato € largamentiperiore a quello

ottenibile dopo un adeguato periodo di addestraondel personale e comunque si



ridurra fortemente con la ripetizione dell’esaminar della dimissione (Kurman &

Bambini esenti da
fattori di rischio

Durante il ricovero ‘

I livello o
Esame completo /
Z
Risultato ; ]
chiaro Fit sonda inadeguato
/ \ Risveglio, irrequietezza
Risposta Risultato non chiaro
Risposta presente
assente
II livello II livello

Spivak, 1998).

Screening di secondo livello o ripetizione dell'esa TEOAE

| neonati che non risultano passare il test diestirg di primo livello (451-
589), da entrambi i lati 0 anche solo monolaterab®evengono richiamati, entro |l
primo mese di vita, dalla stessa struttura ospeaain cui sono nati per un secondo
test di screening che consistera nella ripetizaglke emissioni otoacustiche presso
il centro neonatale o la struttura Otorinolaringata dello stesso Ospedale dove

presente.



Bambini esenti da
fattori di rischio Entro 1 mese di vita

: Risposte Esami
II llVe”o | assenti || incomr::‘lleti

AOAE
Bilaterale!
Esame completo /
Z
Risultato . .
chiaro Fit sonda inadeguato
/ TN Risveglio, irrequietezza
Risposta Risultato non chiaro
Risposta presente
assente

SToP]

III livello

Terzo livello “diagnostico”

| bambini che falliscono anche il secondo livello streening (45-59)
vengono indirizzati, entro i tre mesi dalla nascad una valutazione audiometrica
presso il centro di Il livello “diagnostico” corsdente nell’esecuzione di emissioni
otoacustiche diagnostiche, otoscopia e timpanog@micerca della soglia uditiva
oggettiva tramite I'esecuzione di potenziali evocatlitivi diagnostici per ricerca
soglia. In caso di conferma della presenza di ipsiac(8 bambini circa) entro i
primi sei mesi di vita saranno sottoposti a vis#pecialistica audiologica,
inquadramento  eziopatogenetico, definizione dellaorfoflogia e delle

caratteristiche della perdita uditiva, avvio atteinento protesico e riabilitativo.

Entro 3 mesi di vita ‘

Esami
incompleti

Bambini esenti da
fattori di rischio

III livello | | Risposte

assenti

ABR,OAE,

impedenzometria

Esami completi /

entro i primi sei mesi di
vita

visita specialistica
audiologica

- - inquadr to
Ipoacusia —D‘ﬂl- = | eziopatogenetico

definizione della morfologia

e delle caratteristiche della
perdita uditiva

avvio al trattamento

v protesico e riabilitativo
STOP




| bambini che presentano fattori di rischio audijpo (480-640) vengono
indirizzati direttamente al terzo livello: emissiontoacustiche diagnostiche,
otoscopia e timpanogramma, ricerca della sogliativadi oggettiva tramite
I'esecuzione di potenziali evocati uditivi diagriosper ricerca di soglia. In caso di
ipoacusia confermata (24-32 bambini) verranno efé@t entro i primi sei mesi di
vita da parte del centro di Il livello una visitapecialistica audiologica,
'inquadramento eziopatogenetico, la definizionellademorfologia e delle
caratteristiche ella perdita uditiva, 'avvio abhttamento protesico riabilitativo.
Inoltre 1 bambini che risulteranno normoacusicir{rano superiore a 500) verranno
inviati ad un programma di sorveglianza audiolodiicer all’'eta di 3 anni per
evitare la mancata diagnosi di forme congenite ragia tardivo e/o di forme

progressive.

Bambini con fattori
di rischio

III livello

ABR,OAE,

impedenzometria

Esami completi /

entro i primi sei mesi di
vita

visita specialistica
audiologica

. - inquadramento
Ipoacusia > | eziopatogenetico
definizione della morfologia
e delle caratteristiche della
perdita uditiva
T avvio al trattamento

protesico e riabilitativo
Sorveglianza

audiologica

Tutti i valori numerici riportati in precedenza,rciesclusione del numero
dei nati vivi, sono dedotti dai valori percentualportati in letteratura e non
esprimono la realta umbra poiché non esistono ef@tiemiologici della sordita

congenita e dell’epoca evolutiva nella nostra regio

Centri di I livello
Saranno identificati uno o piu centri regionali elaigici di 1l livello dove i

bambini che siano risultati ipoacusici al livellostreening “diagnostico” saranno



valutati entro il sesto mese di vita 0 successivdaa)egualora si tratti di ipoacusia
ad insorgenza tardiva o progressiva, medianteavgpecialistica audiologica con
inquadramento eziopatogenetico della malattia. €asentira di costituire un
registro regionale delle cause di sordita in Umtiai circoscrivere e ridurre,
laddove possibile, mediante indagini genetiche, dampiologiche ed una
informazione capillare, le cause di sordita congenill compito del centro
audiologico di Il livello sara soprattutto quellli definire dettagliatamente la
morfologia della curva audiometrica e I'entita deflerdita uditiva per stabilire le
caratteristiche delle protesi acustiche che dowassere impiegate.

Per raggiungere tali obiettivi il/i centri audioiogdi Ill livello dovranno
essere dotati di personale ed apparecchiature atdegln particolare saranno
necessari:

-un medico audiologo ed un tecnico audiometris@iadi a tempo pieno a
svolgere tale compito

-un consulente tecnico audioprotesista in gradoveificare il buon
funzionamento delle protesi acustiche prescritéi adattarle alle caratteristiche
dell'ipoacusia del piccolo paziente in base alldigazioni in itinere del medico
audiologo e del personale dedicato alla riabildaei

-un consulente psicologo per valutare I'impattdadphtologia sui genitori e
familiari del piccolo paziente e il grado di coltabzione e partecipazione di questi
ultimi alla riabilitazione del bambino per una euele richiesta di sostegno

-un consulente medico genetista in grado di ricoaes le forme
sindromiche e di svolgere le analisi adeguate idiamtificazione della patologia
nelle forme non sindromiche

Le apparecchiature di cui dovranno essere dotegintri audiologici di Il
livello saranno rappresentate da:

-emissioni otoacustiche e potenziali evocati autama

-emissioni otoacustiche e potenziali evocati diasgico

-audiometria comportamentale



-impedenzometria

-“orecchio” elettronico per il collaudo delle pret@acustiche.

Dopo la prescrizione ed applicazione della progesistica il bambino verra
inviato presso il centro di riabilitazione fonolqeemlica con il quale il centro di Ill
livello dovra stabilire un rapporto costante dilabbrazione ed interazione con
riunioni e contatti settimanali al fine di monitoeacostantemente il percorso

riabilitativo del bambino ipoacusico.

Sorveglianza dello sviluppo uditivo e linguisticoeld bambino ipoacusico
portatore di protesi acustica

L’interazione costante tra centro audiologico di livello e centro di
riabilitazione fonologopedica consentira di morat& costantemente i progressi
nell’acquisizione e sviluppo del linguaggio da patel bambino ipoacusico e di
identificare e correggere quelle situazioni che edipcano tale sviluppo (scarsa
collaborazione dei genitori, inadeguatezza dellaotgsi acustica, etc....)
identificando e stabilendo degli standard e debietbivi da raggiungere entro un
determinato periodo di tempo e ad intervalli predita dall'inizio della
riabilitazione. Qualora questi obiettivi non vengamaggiunti entro un anno
dall'inizio dell’iter terapeutico, stabilito chedstacolo al raggiungimento di un
soddisfacente sviluppo del linguaggio sia dovuta gtavita ed alle caratteristiche
intrinseche della ipoacusia e non ad altri fatiwontingenti, il bambino verra
inviato alla valutazione preoperatoria per sottspad impianto cocleare presso la
clinica ORL dell’Universita degli Studi di Perugihe rappresenta il Centro di
Riferimento Regionale per tali interventi.

Sorveglianza dello sviluppo uditivo e linguisticeldbambino normoacusico alla

nascita ma con presenza di fattori di rischio autbgico



La maggioranza dei bambini con deficit congenitoll'utito é
potenzialmente identificabile alla nascita. Ci sotdtavia deficit uditivi che
insorgono dopo la nascita o deficit di caratter@gpessivo. Uno screening efficace
non sostituisce dunque la necessita di vigilanzh sorveglianza dello sviluppo
uditivo e dello sviluppo linguistico del bambino énescita. Per questo motivo e
Importante concordare delle linee guida di sonaegla audiologica da impiegare
nei bambini (eta da 29 giorni a 2 anni) qualora rgia@o le condizioni qui sotto
riportate che richiedano la ripetizione dello sareg (JCIH, 2000).

— Preoccupazione dei genitori riguardanti I'udito, lihguaggio e/o un
ritardo di sviluppo

— Meningite batterica ed altre infezioni associate apoacusia
neurosensoriale

— Trauma cranico associato a perdita di coscienzeatidre

— Lesioni presenti in sindromi associate ad ipoacusgrosensoriale
e/o trasmissiva

— Farmaci ototossici chemioterapici o aminoglicosidit cicli ripetuti
0 associati a diuretici dell'ansa

— Otite media secretiva ricorrente o persistente gglereno 3 mesi

Si potranno inoltre verificare condizioni che rietdano un monitoraggio
periodico dell’'udito (da effettuare almeno ogni @snfino all’'eta di 3 annipei
bambini di eta compresa tra 29 giorni e 3 a@)IH, 2000)

— Anamnesi familiare di ipoacusia ereditaria infagtil

- Infezioni intrauterine (TORCH)

— Neurofibromatosi di tipo |l

— Otite media secretiva ricorrente o persistente

— Deformita anatomiche o altre malattie che colpiszda funzione
della tuba di Eustachio

— Malattie neurodegenerative



Accertamento delle sordita infantili: proposta regionale

AUDIOMETRIA
COMPORTAMENTALE
lizionate

i orienting ‘ | tangble reinforcement
response audiometry (COR) ‘ |

operant
audiometry (TROCA)

conditioned play
audiometry (CPA)

La sorveglianza sullo sviluppo uditivo e linguistie affidata da molti anni
dal Servizio Sanitario Nazionale ai pediatri didafe eseguono, periodicamente,
test di osservazione delle reazioni sonore del b@amim crescita. Un’anamnesi
accurata ed una otoscopia eseguite in occasiotai diontrolli periodici sara in
grado di individuare la presenza dei fattori dcii® sopra indicati, universalmente
accettati e indispensabili per il riconoscimenttiadpatologia uditiva e linguistica
nel bambino in crescita. Tali fattori sono statdificati negli Stati Uniti da un
organismo denominato Joint Committee on Infant kearcostituito dai
rappresentanti di alcune prestigiose societa diidlagia, Otorinolaringoiatria e
Pediatria (American Academy of Audiology, American Academy of
Otolaryngology-Head and Neck Surgery, American Aoayg of Pediatrics,
American Speech-Language-Hearing Association, Abumt Education of the
Deaf: Alexander Graham Bell Association for the Daad Hard of Hearing,
American Society for Deaf Children, Conferenceeaiucational Administrators of
Schools and Programs for Deaf, Convention of Amaerimstructors of the Deaf,
National Association of the Deaf, Association ofi€ye Educators of the Deaf and

Hard of Hearing).



Il fattore di rischio preso ad esempio (otite medexretiva ricorrente o
persistente della durata di tre mesi) rappresentfatiore di rischio in quanto la
deprivazione uditiva di una certa durata avra sic@ante ripercussioni sullo
sviluppo linguistico del bambino di quella eta (@®rni 3 anni). Tale patologia,
peraltro molto frequente e di facile diagnosi, unHa riconosciuta € suscettibile di
terapia, medica e/o chirurgica, con brillanti ratil Il riconoscimento della
patologia prima detta non influira in alcun moddapreoccupazione dei genitori
piu di quanto non avvenga attualmente e non comporlcuna variazione dei
carichi di lavoro né un intasamento dei servizichéi € ormai consuetudine
consolidata da molti anni la collaborazione frgpédiatra che avanza il sospetto

diagnostico e lo specialista ORL che esegue Iandisig

Caratteristiche tecniche delle apparecchiature antatiche da screening

Al fine di soddisfare le esigenze di praticita, ilitec di esecuzione degli
esami, affidabilita, sensibilita e specificita aellscreening audiologico le
apparecchiature da impiegare negli 11 punti nagm@iatrici, sedi di esame di
primo e secondo livello, dovranno possedere leedguaratteristiche:

-facile trasportabilita e dimensioni contenute

-possibilita di eseguire le TEOAE, le DPOAE e le BR in modalita

automatica

-lingua selezionabile dall'operatore

-adattamento automatico al rumore per utilizzonm#enti non insonorizzati

-sonda facilmente smontabile per manutenzione da dall'operatore

-indicazione della stabilita dello stimolo e degfiefatti

-visualizzazione in tempo reale delle forme d’onda

-database interno allo strumento con possibilitandimorizzazione dei

tracciati e dei dati del paziente

-possibilita di interscambio dei dati memorizzainaun Personal Computer

per trasferimento e archiviazione dati



Addestramento del personale

Poiché lo screening sara effettuato dal persomdérmieristico del punto
nascita € indispensabile provvedere alla sua faomazmediante I'istituzione di
corsi ECM che ne favoriscano la partecipaziongalhing consistera in alcune ore
di lezioni teoriche sulle caratteristiche dellegtagjie uditive neonatali e delle basi
dello screening uditivo neonatale pit un’ora diidee pratica con gli strumenti,
direttamente al nido. Verra anche mantenuta wet®fa supervisione del
personale dello screening di primo livello al nida parte di personale tecnico
audiometrista.

Attualmente la Clinica Otorinolaringoiatrica delhiversita degli Studi di
Perugia organizza due volte all’'anno dei corsiit@epratici sulle metodiche di
screening audiologico neonatale. Tali corsi soreatitati ECM e sono riservati
ad un numero chiuso di partecipanti (21), hanno doeata di due giorni e
comprendono esercitazioni pratiche sulle apparatat@ di circa sei ore distribuite
nelle due giornate. Qualora lo screening audiolmgieonatale universale dovesse
essere avviato € chiaro che dovra essere precedutan corso teorico-pratico
dedicato al personale medico e paramedico. Ino&liéambito dell’organizzazione
dello screening audiologico neonatale regionaléddae localmente non vi sia la
disponibilita di specialisti ORL in grado di assis e collaborare (ricordiamo che
in tutti gli undici punti nascita vi € un repartaua servizio ORL e che la maggior
parte degli specialisti ORL ivi operanti € in gradioutilizzare le strumentazioni
audiologiche per lo screening), potra essere peevaameno nelle fasi iniziali, la

figura di un consulente audiologo che possa adaltessul campo il personale.

Materiale informativo



Le informazioni e le linee guida del coordinamewsrsranno divulgate alla
comunita. Verra preparato del materiale informatper le famiglie e distribuito
presso tutti gli ospedali aderenti al progettotiretaalle modalita e il significato
dello screening. Alle famiglie che vengono contattper un secondo livello di
screening verra anche distribuito del materialerimftivo relativo ai normali
comportamenti uditivi e linguistici nelle divers&alel bambino. Sara preparato un

opuscolo per i pediatri di famiglia.

Raccolta dati

Verra istituito e mantenuto un unico sistema dicodta dati che possa
documentare: numero dei nati sottoposto a scregnimgero di positivi e negativi
al test, numero di bambini con ipoacusia accertatajero di bambini avviati al

trattamento/riabilitazione.



FAQ (Frequently asked questions)

E’ necessario richiedere il consenso informato exitpri per eseguire lo
screening?
E’ indispensabile richiedere il consenso ai genfer effettuare lo screening

audiologico.

Chi informa i genitori sulle modalita e sugli oltiet che lo screening
audiologico si propone e quando?

L’informazione sulle modalita dello screening, sugglopi e sulla eventuale
presenza di falsi allarmi viene fornita ai geniteerbalmente e con appositi

opuscoli esplicativi durante i corsi di accompageata al parto.

Quando si richiede il consenso informato ai geitito
Al momento del ricovero i genitori, precedentememt®rmati durante il
corso di accompagnamento al parto, potranno fominegare per iscritto il loro

consenso allo screening.

Chi esegue il | livello dello screening?
Il 1 livello viene eseguito dal personale infernm#ico strutturato
opportunamente formato di tutti gli 11 punti nasq@ediatrici della regione sotto la

guida del personale medico pediatrico.

Chi esegue il Il livello di screening e quando?
Il 1l livello viene eseguito nella stessa struttaspedaliera dove € avvenuto
il parto presso il punto nascita pediatrico e/cspoela struttura Otorinolaringoiatria

dello stesso Ospedale, ove presente, entro il pmese di vita.



Se il | e/o il Il livello di screening non evideano anomalie a carico
dell’'udito sono necessari ulteriori accertamenti?

Il bambino che supera il | e Il livello di screegi® esente da fattori di
rischio audiologico per definizione (i bambini cdattori di rischio accedono
direttamente al Il livello) e pertanto non nectsgli ulteriori controlli. Tuttavia
verra fornito ai genitori un opuscolo esplicativalls tappe di acquisizione
delludito e del linguaggio in modo che abbiano usttumento di facile

consultazione per confrontarlo con lo sviluppo abgm del bambino.

Se il I e/o il Il livello di screening non vengorsuperati chi informa i
genitori e con quali modalita?

Nello screening audiologico neonatale con emissitrmacustiche e possibile
la presenza di falsi allarmi, pertanto il compitel dhedico pediatra neonatologo
sara quello di non allarmare i genitori ma di spregdettagliatamente quali
possono essere le cause di falsa positivita ch& wateriormente dettagliata dal
centro audiologico. Questo compito sara agevolalte @precedenti informazioni
fornite per ottenere il consenso informato duranterso di accompagnamento al
parto. Verra inoltre fornito ai genitori un appostllegato con su scritto I'esito

dello screening e le eventuali cause che lo possam@ condizionato.

Chi richiede I'accertamento di lll livello alle stture ORL e quando?

Un medico pediatria designato come responsabil d&reening presso
ciascun punto nascita ha il compito di inviare @lega referente incaricato della
struttura ORL il bambino entro il terzo mese diaviper I'approfondimento

diagnostico.

Quali sono le strutture ORL incaricate del Il lieedello screening?
Ogni punto nascita pediatrico fara riferimento aa walelle strutture ORL di

[l livello designate dalla Regione Umbria.



Quali sono i compiti assegnati alle strutture tiiViello?

Le strutture di Il livello hanno il compito di egeire 'esame obiettivo
specialistico ORL unitamente a tutta la batteriaedami diagnostici oggettivi,
TEOAE diagnostiche, ABR diagnostico, esame impede@rico con
reflessologia stapediale, necessaria a conferragreesenza della ipoacusia.

In caso di conferma del sospetto di ipoacusia gsatio i compiti della
struttura di Il livello?

Il medico responsabile dello screening nella strattdi 1l livello ha il
compito, qualora sia confermato il sospetto di qus#a, di informare la struttura
pediatrica di provenienza del bambino e il pedialraébase ove nominato e di
programmare nella stessa struttura le ulterioragmoi per definire morfologia
dellaudiogramma e tipo di terapia. In caso di naacconferma del sospetto
diagnostico ha il compito di informare la struttyrediatrica di provenienza e di
interrompere il percorso dello screening qualom esista la presenza di fattori di
rischio audiologico. In caso di presenza di fattbmischio il centro di Il livello ha
il compito di programmare, comunicandolo al cemtrgprovenienza ed al pediatra
di base, i controlli audiologici per i tre annncsassivi iscrivendo il bambino in un

apposito database.

Chi ha il compito di avviare un bambino risultat@rmoacusico allo
screening neonatale ma con fattori di rischio adodico che consigliano la
sorveglianza audiologica?

Il punto di nascita pediatrico ha il dovere di imf@re il pediatra di base ed il
centro di lll livello al fine di programmare i caootli audiologici per i tre anni

successivi iscrivendo il bambino in un apposit@adase.



Esiste un percorso diagnostico differenziato pearnbini ad alto rischio
ricoverati presso il reparto di terapia intensiegionale?

Si, | bambini ricoverati presso il reparto di taeapntensiva neonatale
vengono sottoposti a screening audiologico medidintiego combinato dei
potenziali evocati uditivi del tronco dell’encefaadelle emissioni otoacustiche alla
40° settimana gestazionale da parte di personakriadizzato in campo
audiologico. In caso di positivita allo screenirfgaimbini verranno inviati al centro

di Il livello.

Quali sono i compiti del centro audiologico dilillello?

Il centro audiologico di Ill livello ha il dovereidipetere le indagini
diagnostiche oggettive che hanno portato il bambanajuesto livello dello
screening integrandole con tutti gli altri esame donsentano di stabilire una curva
audiometrica con morfologia la piu attendibile pb#s e di avviare le indagini
genetiche o epidemiologiche per la identificazi@mopatogenetica. In caso di
conferma della ipoacusia ha il dovere di informarecentro pediatrico di
provenienza ed il pediatra di base nonché di iscgivin un proprio database |l

bambino ipoacusico.

Chi informa i genitori del bambino ipoacusico?

I medico audiologo responsabile del centro di likello insieme al
consulente psicologo informa nel corso di un callogi genitori del bambino
rispondendo a tutte le domande ed ai dubbi espdessgjenitori. Li informa altresi
di quale sara il percorso riabilitativo, di qualens le attese, di quali saranno i

problemi che si incontreranno durante tale percorso

Chi prescrive la protesizzazione acustica, chi afbat il centro di

riabilitazione fonologopedica?



II' medico audiologo responsabile del centro di liNello effettua la
prescrizione della protesi acustica in collabonagioon i consulenti audioprotesista
e psicologo. Egli ha il compito di contattare int® di riabilitazione e di avviare |l

bambino alla terapia.

Chi controlla i progressi del bambino in terapia?
Il centro audiologico di Il livello ed il centroidiabilitazione riuniscono
ogni settimana i loro rappresentanti per discuiteaesi clinici in corso di terapia e

per scambiare informazioni.

A chi faranno riferimento i genitori in caso di essita?
Oltre che ovviamente al pediatra di base i genideti bambino ipoacusico
avranno un medico referente specificato appartenaintentro audiologico di Ill

livello cui rivolgersi in caso di necessita.

Quali sono i punti nascita pediatrici nella nosggione?
| punti nascita nella nostra regione sono 11:
Perugia

Terni

Foligno

Spoleto

Assisi

Citta di Castello

Gubbio

Orvieto

Castiglione del Lago

Narni

Marsciano



Quali sono i centri di lll livello ORL nella nostragione?
| centri di Ill livello sono:
Perugia

Terni

Qual e il centro di riferimento regionale per ghigianti cocleari?

Perugia

Esiste un centro di raccolta dei dati che si cdtamp con lo screening e
chi lo gestisce?

Sara creato un database regionale dove sarannoltraotti i dati
relativi al numero dei bambini nati vivi per ognirgo nascita, al numero di
bambini sottoposti allo screening (copertura dsticeening), al numero dei
bambini risultati falsi positivi ed a quelli risati veri positivi. Saranno
inoltre indicati I'epoca della diagnosi, la nataella ipoacusia, la sua entita e
le modalita adottate per la sua correzione. Lezmotiaccolte sul database
saranno gestite dall’Osservatorio EpidemiologicgiBeale dell’Assessorato

alla Sanita della Regione Umbria.

Esiste un coordinatore regionale responsabile delteening e quali sono i
suoi compiti?

La Regione assolve alla funzione di coordinamemigionale delle
attivita prevedendo che il Servizio 1l della PRS®stduisca un
coordinamento in cui siano presenti le diversergorofessionali e i centri
assistenziali coinvolti nello screening con il cotoli
-verificare l'attivazione dei livelli previsti
-programmare ulteriori attivita volte a rendere rgpigo lo screening

-informare la E.R. sull'esito della sperimentazione



Chi controlla i soggetti persi al follow-up?
Ogni 3 mesi il centro neonatale deve far perveait®sservatorio
epidemiologico regionale I'elenco dei bambini esaatiie di quelli inviati ai

livelli superiori con feedback del follow-up.
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ALLEGATO 2

PERCORSI RIABILITATIVI PER SOGGETTI IPOACUSUCI INE TA' EVOLUTIVA

Percorso riabilitativo per bambini ipoacusici

Con il seguente documento intendiamo delineare @ncopso
riabilitativo in eta evolutiva per ipoacusia lievaedia, grave e profonda
trattata o no con impianto cocleare. La differedéfinizione diagnostica
comporta l'invio o meno ai Servizi del Territoriohe, a loro volta,
delineeranno progetti terapeutici diversi per mibddaempi e luoghi in base
al tipo di sordita.

| bambini afferiscono ai punti di approfondimenteaghostico su
segnalazione dei punti nascita (neonatologi) e eddéfmiglie, spesso

indirizzate da pediatri e scuola.

Provenienza della segnalazione del bambino sordo pblo di secondo

livello
> dai vari punti nascita
> dalla scuola
> dalla famiglia
> dai pediatri

Se la segnalazione parte dai punti nascita, signithe sono state
effettuate le emissioni otoacustiche (I livelloil),retest (Il livello) e il

risultato di queste prove ha dato esito positiasetta ipoacusia).



Se parte dalla scuola, viene accolta ma e semmessaio che sia la
famiglia a contattare il Servizio.

Gia dai primi incontri, sara coinvolto il Pediattabase come supporto
alla famiglia in questa fase critica.

Una volta terminata la fase valutativa I'equipe ihacompito di
restituire i risultati emersi ai genitori, successnente al Pediatra e agli altri
operatori del territorio che prenderanno in cal&situazione.

In questo momento il gruppo interdisciplinare srafacarico di
formulare la diagnosi e la prognosi di quel bambino

A distanza di alcuni mesi, variabili da caso a cdsguipe insieme
alle figure professionali che hanno effettuato l@sp in carico di quel

soggetto, si riunira per monitorare gli sviluppl daso.



ITER POST- SCREENING

SCREENING IN
NEONATOLOGIA
(I livello)

!

RETEST
DOPO 1 MESE
(Il livello)

T

RISULTATO NEGATIVO

v

CONCLUSIONE DEL
CASO

S

RISULTATO POSITIVO

/

POLO DI lll LIVELLO
(equipe multidisciplinare)

g

COMUNICAZIONE AL PEDIATRA




PERCORSO RIABILITATIVO SORDITA' LIEVI (TRASMISSIVE)

ESAMI STRUMENTALI (ORL)

EQUIPE. ——p MEDICI OTORINO
AUDIOMETRISTA
LOGOPEDISTA

i Comunicazione
al PEDIATRA
INCONTRO CON | GENITORI —>

Per restituire la diagnosi
|

v

CONTROLLI
Programmati —p  follow up

i ogni 3-6 mesi

TERRITORIO
Solo nel caso in cui diventi necessaria
la protesi e quindi la riabilitazione




PERCORSO RIABILITATIVO SORDITA’ MEDIO-GRAVI E PROBE

ESAMI STRUMENTALI (ORL)

EQUIPE ——pp» MEDICI OTORINO
AUDIOMETRISTA
LOGOPEDISTA

>

I i
DIAGNOSI
PROGNOSI

INCONTRO CON | GENITORI
(si inviealogopedista del territorio)

comunicazione

Per restituire la diagnosi al
PEDIATRA >
AL TERFORIO Bad presa in carico

(ibb.no risulta ipoacusico)
(npi+logo+psicologo)

+— CONTROLLO
Programmato ogni 6 mesi
(la logopedista del territorio accompagna il b.no)




PERCORSO RIABILITATIVO IMPIANTATI ETA’ EVOLUTIVA

EQUIPE ——Jpp» MEDICI OTORINO
AUDIOMETRISTA
LOGOPEDISTA

ooy

ESAMI VALUTAZIONE VALUTAZIONE
STRUMENTALI LOGOPEDICA  PSICOLOGICA

* i

INCONTRO CON | GENITORI

Per restituire la diagnosi
Comunicazione

!

INTERVENTO

v

ATTIVAZIONE

!

PRESA IN CARICO
Clinica ORL.
Territorio?

al PEDIATRA






