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Il ruolo del pediatra

La prevenzione
e la diagnosi precoce

Giorgio Rollandi

Clinica Pediatrica G. e G. De Marchi
Universita di Milano

plesso. E necessaria una diagnosi molto precoce — possibil-
mente entro il 5° mese di vita — per poter prendere tempe-

stivamente tutti quei provwvedimenti terapeutici e riabilitativi di

volta in volta necessari, secondo quanto stabilito dalla “Consen-

sus Conference on Neonatal Hearing Screening”.

Come sempre ogni sforzo deve essere rivolto a un'efficace pre-
venzione, in sinfonia con un programma specifico dell'OMS e del-
I'Agenzia internazionale (IAPEC) — Hearing International — per
la prevenzione delle sordita.

@ Si intendono come “ipoacusie preverbali gravi” quelle dove
esiste una perdita uditiva compresa fra i 70-90 dB sulle fre-
quenze utili alla conversazione, pari a 500-1000-2000 Hz.

® S§i definiscono “sordita profonde” quelle con deficit uditivo pa-
ria 90-120 dB.

@ §i parla di “ipoacusie medio-lievi”, solitamente di tipo trasmissi-
vo, quando il grado di perdita uditiva € compreso fra i 20-70 dB.

L a sordita nel bambino & sempre un problema grave e com-

Le dimensioni del fenomeno

i stato calcolato con sufficiente approssimazione (statistiche ISTAT

datate 1972) che in Italia circa 5.000.000 di persone presentano fur-
be uditive; fra queste, circa 70.000 sono considerate, con un termine
a dir poco anacronistico, “sordomute”, nel senso che presentano
“sordita profonda” sin dalla nascita e, conseguentemente, notevoli
alterazioni nella formazione e nella maturazione del linguaggio, uni-
tamente a un grave impedimento nella comunicazione verbale.

Oltre 600.000 soggetti, inoltre, presentano gravi o gravissime
turbe dell'udito che portano a notevoli difficolta prima nell'inse-
rimento scolastico e in seguito nel mondo del lavoro. Tali dati
statistici nel tempo non si sono sostanzialmente modificati per
quanto riguarda il numero; ¢ variata solo la loro fipologia.

Piti recenti dati epidemiologici si possono evincere da una casistica
ottenuta dall'osservazione di 2331 bambini diagnosticati come affetti da
“sordita neuro-sensoriale” presso il Centro di Audiologia della Clinica
ORL dell'Universita di Milano nel periodo 1969-1995 (A. Zaghis).

Tutte le varie “sordita infantili” possono anche essere suddivi-
se in due grandi categorie:

Ereditarie Acquisite

Recessive Prenatali
Dominanti Perinatall
Legate al sesso Postnatali
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Strategie di prevenzione

Forme di sordita grave di tipo ereditario

In tema di prevenzione, la Scuola di Audiologia Milanese (Prof.
M. Del Bo e coll.) ha diffuso un metodo di riabilitazione stretta-
mente “oralista”, escludendo ogni tipo di comunicazione gestua-
le per favorire Iinserimento degli ipoacusici gravi preverbali nel
mondo delle persone normoudenti, evitando un loro automatico
(spesso da loro stessi voluto) isolamento e nel contempo stimo-
lando le unioni con normoudenti. Anche in queste forme il pro-
blema principe @ la diagnosi precoce che pud permettere una
protesizzazione personalizzata in un tempo ottimale, mettendo
cosl al it presto i piccoli pazienti nel mondo dei suoni.

Forme di sordita grave di tipo acquisito
Prenatali: agenti infeitivi del complesso TORCH (toxoplasmosi,
rubeola, citomegalovirus, herpesvirus) possono provocare sordita
grave. Con una maggiore diffusione della vaccinazione antirubeo-
la si potrebbe agire maggiormente sulla loro incidenza. Attual-
mente la vaccinazione con vaceino triplo antimorbillo, antirubeo-
la, antiparotite viene spesso eseguita. Sarebbe opportuno che ta-
le pratica vaccinale non fosse solo fra quelle facoltativo-racco-
mandate ma resa bensi obbligatoria.

Perinatali: in tema di prevenzione occorrerebbe provvedere affin-
ché nei Punti nascita con meno di 1000 nati/anno, non forniti di re-
parto Terapia intensiva neonatale, fosse eseguito un accurato scree-
ning delle gravidenze a rischio e realizzare cosi un trasporto “in ute-
ro” dei neonati, evitando loro difficili e pericolosi trasferimenti.
Considerando poi che spesso la patologia neonatale pii insi-
diosa & quella che accade al momento del parto dopo gravidanze
considerate “non a rischio”, sarebbe opportuno che in tali Punti
nascita precisi programmi standardizzati, “non facoltativi”, di for-
mazione in Pronto soccorso neonatale fossero rivolti ai pediatri

Figura 1 Apparecchio portatile per screening TEOAE

che ruotano in “guardia attiva” per ottenere sempre una corretta
stabilizzazione dei neonati prima del loro trasferimento.

Per quanto riguarda la diagnosi precoce, questa dovrebbe es-
sere fatta, gia prima della dimissione, in tufti i Punti nascita e in
particolare in tutti i Centri di Patologia neonatale forniti di Tera-
pia intensiva, attuando screening audiologico mediante emissio-
ni otoacustiche (0OAEs) ed eventualmente, in casi selezionati,
con i potenziali uditivi evocati somatosensoriali.

Purtroppo ancora troppo spesso i neonati vengono dimessi
con uno screening basato solo sulla reattometria, troppo sogget-
tiva e fallace.

All’eta di 7-9 mesi, in alcune Regioni Italiane (es., Lombardia e
Piemonte), tutti i lattanti vengono sottoposti obbligatoriamente
da parte dei pediatri di base al Boel-test nel programma “Bilanci
di salute”. Tale indagine & troppo soggettiva e richiede un'accu-
rata anamnesi e ripetute prove che spesso la rendono non sem-
pre attendibile. Comunque il Boel-test rimane utile in considera-
zione della non uniforme diffusione di altre metodiche di scree-
ning, valide e realizzabili in quanto a facilita di esecuzione e in
rapporto ai costi economici (OAES).

Postnatali: alcune infezioni possono provocare quadri patologi-
¢i che comprendono una sordita grave. Fra questi la meningoen-
cefalite, la parotite, il morbillo e le gravi complicazioni delle otiti
interne come labirintite, emboli settici, neuriti dell'ottavo nervo.
In tema di prevenzione, una sempre maggior diffusione delle
pratiche vaccinali permetterebbe una loro sensibile riduzione.
Una considerazione a parte va fatta per le forme di sordita in-
fantile acquisita dovute a una non corretta diagnosi e terapia:
- sordita iatrogene
- sordita medio-gravi e medio-lievi.
Solitamente tali ipoacusie sono di tipo trasmissivo, con perdita
di 10-30 dB, a bassa frequenza e, pill precisamente, sono dovute a:




Bambini in eta pre-scolare

Inquadramento

Per definire le abilita del bambino, saranno rivolte alcune domande attraverso
un breve questionario compilato dai genitori dei bambini prima di affrontare il
training al telefono; questionario da riproporre al termine del corso.

(Sente il trillo del telefono? Sente la voce al telefono? Riconosce la voce di
qualcuno? Quale? Comprende quello che si dice?)

Verranno quindi valutati i bambini con il test GASP di Erber, da noi adattato alla
lingua italiana. Il test & composto da 3 prove:

1) subtest di percezione uditiva dei fonemi;
2) subtest di identificazione uditiva delle parole;
3) subtest di comprensione di frasi.

Ciascuna prova & predittiva del rendimento acustico del bambino nella succes-
siva e, permette di stabilire dei piani personalizzati di allenamento acustico che
aiutino il bambino a migliorare I'attuale livello di rendimento uditivo.

Piano di lavoro

Condizioni migliori di ascolto

Prima di iniziare il training uditivo al telefono & importante stabilire, per ciascun
bambino, le condizioni ottimali di ascolto. Nei bambini il problema maggiore e
l'interfacciamento protesi/telefono in quanto le dimensioni della cornetta non
permettono di utilizzare contemporaneamente il ricevitore ed il microfono della
stessa. Il sistema di connessione diretta binaurale audio-input gia descritta
precedentemente permette una trasmissione ottimale dal punto di vista elettroa-
custico e quindi deve essere disponibile prima di iniziare qualsiasi trattamento
logopedico.

Acquisizione delle abilita di base

E’ opportuno avviare e preparare i bambini sordi all'uso del telefono, affinché si
realizzi anche per loro la possibilita di comunicare a distanza. Il piano di lavoro
per l'acquisizione delle abilita di base & cosi strutturato:

»  Ascolto ed identificazione del trillo del telefono.

+  Ascolto ed identificazione dei segnali di codice.

- Ascolto in laboratorio della voce della mamma, del papa, della logopedista.
»  Ascolto a casa della voce di altri familiari.

Piano di lavoro personalizzato

a) Bambini con comunicazione fluente.

Vi sono bambini che, in poche sedute, riescono a svolgere gli esercizi di ascolto
e di riconoscimento di parole utilizzando come riferimento materiale illustrato
(schede). Con questi bambini si pud passare, abbastanza velocemente, alla
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Avvertenze particolari

Per quanto riguarda tutti i casi di otalgia che possono giungere
all'osservazione di un pediatra nella sua pratica professionale,
sia in un Pronto soccorso che nel proprio ambulatorio, non si rac-
comanda mai abbastanza di non prescrivere un trattamento sen-
za prima aver fatto una precisa diagnosi o per lo meno senza aver
fatto quei primi accertamenti che permetteranno poi di definire
in modo piit preciso il caso in esame.

In particolare, non si dovrebbero mai prescrivere, se non do-
po attenta riflessione, farmaci per uso topico che alla fine posso-
no ottenere come solo risultato I'attenuazione del dolore. 11 loro
uso, oltre che inficiare il risultato di un'eventuale successiva ri-
cerca batteriologica, pud essere molto pericoloso per l'orecchio
interno in quanto ¢ stata dimostrata una loro possibile ototossici-
ta specifica (aminoglicosidi, neomicina, polimixina, cloramfeni-
colo, glicolepropilenico). L'associazione fra antibiotici e antimi-
cotici cosi come quella fra antibiotici e anestetici mette a mag-
gior rischio di danno cocleovestibolare (8. Burdo).

Anche I'uso indiscriminato degli antibiotici va sconsigliato, so-
prattutto nel primo anno di vita, in quanto molto spesso, in tale
epoca, l'eziopatogenesi di un'otite & sostenuta da virus. Peraltro,
se dopo aver fatto un tampone nasale e faringeo — eventualmente
anche auricolare —, tutti di rapida e facile esecuzione, si decides-
se di iniziare una terapia antibiotica, questa andra continuata fi-
no a quando, con il risultato dell'esame batteriologico, si sara au-
torizzati a sospendere o a continuare una terapia mirata a evita-
re quelle complicazioni (otomastoidite, meningite otogena, labi-
rintite, meningoencefalite) che ancor oggi, nell'era degli antibio-
tici, si riscontrano nuovamente con troppa frequenza.

In tema di prevenzione & molto utile insegnare ai genitori come
si deve soffiare il naso in modo corretto e come una detersione
semplice con soluzione fisiologica possa essere la migliore pre-
messa di ogni terapia.

Il pediatra e il bambino ipoacusico

Il pediatra ha un ruolo centrale non solo nella diagnosi e nella te-
rapia del bambino a rischio di ipoacusia ma anche nei vari inter-
venti multidisciplinari volti alla sua educazione e al suo armoni-
co sviluppo globale. La sua azione ¢ fondamentale per il sostegno
psicologico a tutta la famiglia, coinvolta in un'azione educativa
difficile e gravosa ma che deve essere neccessariamente conti-
nuativa (M. Del Bo, A. De Filippis Cippone).

® [iepoca di insorgenza del danno acustico e il relativo momen-
to diagnostico avranno notevole importanza.
Fino ai 18 mesi di vita, infatti, il piccolo ipoacusico non avra
ricevuto tutte quelle stimolazioni acustiche che portano a
maturazione le specifiche aree nervose. Sara pertanto neces-
sario valutare lo sviluppo cognitivo, motorio e affettivo di ogni
bambino sin dai primi mesi di vita, sentendo il parere, al mi-
nimo dubbio, dei vari specialisti — audiologo, psicologo, neu-
ropsichiatra e logopedista - al fine di non tardare nell'iter
diagnostico e riabilitativo.
Fra i 18 mesi ¢ i 3 anni ¢ a mano a mano che ci si allontana da
tale eta diventa sempre piu difficile la fisiologica acquisizione
del linguaggio, specie nelle sordita profonde o comunque gra-

vi. La deprivazione sensoriale subita per un periodo pitl 0 me-
no lungo avra avuto ripercussioni sullo sviluppo della perso-
nalita di tali pazienti che potra essere valutata in modo effi-
cace dal pediatra nelle numerose visite previste. Al sorgere di
qualche dubbio, dopo aver fatto un’attenta anamnesi mirata,
il pediatra di famiglia dovra awviare il piccolo paziente a una
visita audiologica di consulenza.

Dopo i 3 anni di vita, purtoppo, “molti giochi sono fatti", nel
senso che in un bambino ipoacusico, specie se grave, lo svi-
luppo cognitivo, il pensiero concettuale e le abilita motorie si
sono evolute con piit 0 meno importanti carenze o distorsioni
(I. Riccardi Ripamonti).

I pediatra deve comunque ricordare che anche in tale epoca
della vita molto si puo fare per la rieducazione del bambino
ipoacusico, specie con I'introduzione di particolari tecniche
riabilitative quali I'uso di programmi computerizzati, la musi-
coterapia e la psicomotriciti.

Per quanto riguarda le sordita medio-gravi e medio-lievi, soli-
tamente di tipo trasmissivo, il ruolo del pediatra & fondamen-
tale per una diagnosi precoce e un corretto approccio terapeu-
tico.

L'OME e 'OMPC, che si presentano con maggior frequenza
frai3eib anni (eta prescolare), hanno una durata media di
4-6 mesi e, pur con alterni periodi di aggravamento e miglio-
ramento, possono generare ipoacusia. Un secondo picco di in-
cidenza si ha intorno ai 7 anni, con un andamento che si puo
protrarre sino alla prepuberta (eta scolare). In tali epoche
della vita, anche un'ipoacusia medio-lieve puo portare a un
difficoltoso inserimento scolastico prima e a un'insufficiente
verbalizzazione del piccolo paziente in seguito. Tutto ¢io si
traduce inevitabilmente in uno scarso rendimento e in una
ben pii grave alterazione del carattere.

La conoscenza del problema e le reali possibilita di interven-
to rendono la figura del pediatra perno fondamentale per I'in-
dividuazione, fin dal suo inizio, di ogni forma di ipoacusia, per
la sua cura e il suo follow-up e comunque per collaborare
strettamente con i colleghi otorinolaringoiatri, al fine di un
ottimale recupero di tutti quei bambini che presentano una
qualche forma di sordita.

Ribadiamo, infine, il ruolo fondamentale del pediatra nel so-
stegno delle famiglie nel lungo e difficile cammino educativo,
assieme alle varie forme di associazionismo “no luss” sorte ne-
gli anni (ALFA-FIADDA-IEDHA ecc.) e nell'ambito delle quali
un pediatra puo efficacemente collaborare.

-
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T all'équipe dell'ormai ex Istituto di Audiologia di Milano di
acquisire in questo campo un'esperienza che probabilmente &
unica al mondo nel suo genere. Per quanto ne sappiamo, non esi-
ste infatti in letteratura una casistica altrettanto ampia e artico-
lata che riguardi I'eziopatogenesi della sordita infantile.

Scopo di questo contributo, tuttavia, & soltanto verificare la
variazione dell'incidenza nel tempo delle cause della sordita in-
fantile, il che, owiamente, se da un lato non tratteri che una pic-
cola parte dei dati emersi dallo studio di questi piccoli pazienti,
dall’altro si tradurra in un discorso statistico, arido forse nell’e-
sposizione, ma i cui contenuti forniranno un’ampia panoramica
sul ruolo giocato dai singoli fattori in questi trent’anni.

Casistica

I dati che riportiamo sono ricavati dalla valutazione di 2574 bam-
bini affetti da sordita neurosensoriale di varia entita e diagnosti-
catinel periodo 1970-1999.

Questi bambini sono stati suddivisi in quattro gruppi in rap-
porto al momento diagnostico:
® qruppo A: 1298 bambini diagnosticati nel periodo 1970-1985
@ gruppo B: 624 bambini diagnosticati nel periodo 1986-1990
® gruppo C: 409 bambini diagnosticati nel periodo 1991-1995
® gruppoD: 243 bambini diagnosticati nel periodo 1996-1999.

Di ciascun gruppo viene riportato il ruolo giocato dalle varie cau-
se nella genesi della sordita, in modo tale da verificarne le even-
tuali variazioni nell’arco di tempo considerato.

Classificazione

Discordando leggermente dalle varie classificazioni proposte, siamo
soliti suddividere le cause in due grandi gruppi: ereditarie e acqui-
site, e quest'ultime in prenatali, perinatali e postnatali (Fig. 1).
Owiamente, pur seguendo tale schema, dobbiamo sempre te-
nere presente che, per esempio, alcune sordita genetiche insorgono
in epoca postnatale, mentre altre cause classificate come perinata-
li hanno svolto la loro azione lesiva gia nel periodo fetale. Il proble-
ma quindi non va rinchiuso in un rigido schematismo, ma affronta-
to con la consapevolezza che solo una diagnosi precoce, molto vici-
na al momento dell'instaurarsi della sordita, permettera di far luce
con ragionevole certezza sul momento eziopatogenetico in oggetto.

Figura 1

Sordita ereditarie

Le sordita geneticamente determinate costituiscono a tutt'oggi
un capitolo estremamente importante e per molti aspetti anco-
ra oscuro. Importante perché riteniamo che all’incirca una sor-
dita infantile su tre (Fig. 2) abbia una matrice genetica, oscuro
perché ancora molto poco sappiamo sul rischio di trasmissione,
sul numero dei geni implicati, sulle sindromi ereditarie nelle
quali la sordita costituisce spesso solo una parte di un quadro pa-
tologico diffuso e penalizzante,

Per questi motivi la ricerca genetica va maggiormente poten-
ziata in modo tale da identificare i geni responsabili, capire il lo-
ro meccanismo d'azione e trovare le contromisure idonee. La
strada & gia stata tracciata, come dimostrano le scoperte relative
alla correlazione tra le mutazioni di due geni (connessina 26 e
connessina 30) e presenza di sordita recessive e dominanti.

La Figura 2 dimostra come le cause ereditarie siano in con-
tinuo aumento e si siano praticamente triplicate nell'arco di
trent'anni. Secondo i nostri dati, quindi, quasi una sordita in-
fantile su tre ha oggi una matrice genetica. Possiamo comun-

Cause ereditarie
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que ragionevolmente ritenere che buona parte del lievitare di
questa percentuale sia dovuta non tanto a un incremento in as-
soluto, bensi a un miglioramento delle nostre capacita di dia-
gnosi e di riconoscimento delle varie sindromi. Tra queste ci
sembra valga la pena di ricordare:
® Jlaardenburg (autosomica dominante):

- sordita neurosensoriale

- telecanto

- eferocromia delle iridi

- ciuffo bianco di capelli

- iperplasia della parte mediale delle sopracciglia

- iperplasia e allargamento delle ossa nasali

® Alport (autosomica dominante):
- sordita neurosensoriale
- gravi disturbi renali

® Stickler (autosomica dominante):
- sordita neurosensoriale
- lesioni oculari
- lesioni dell’apparato osteo-articolare

® Treacher-Collins (autosomica dominante):
- sordita neurosensoriale o conduttiva
- dismorfismo facciale con ipoplasia degli zigomi, rime palpe-
brali oblique in basso e lateralmente, bocca larga e sottile,
anomalie dentarie, palato ogivale
- deficit intellettivo

® [/sher (autosomica recessiva):
- sordita neurosensoriale
- refinite pigmentosa

® Jervell e Lange Nielsen (autosomica recessiva):
- sordita neurosensoriale
- allungamento del tratto QT all'elettrocardiogramma
- anemia ipocromica

® Pendred (autosomica recessiva);
- sordita neurosensoriale
- ipotiroidismo
- disturbi motori di tipo atassico
- deficit intellettivo.

Sordita acquisite: cause prenatali

La maggior parte delle sordita acquisite in epoca prenatale & provo-
cata da un gruppo di agenti infettivi conosciuto oggi come comples-
s0 TORCH (toxoplasmosi - rosolia — citomegalovirus — herpesvirus).

Toxoplasmosi

La toxoplasmosi & una parassitosi di cui 'nomo costituisce un
ospite accidentale che pud contagiarsi per trasmissione diretta
(rara) o indiretta in seguito all'ingestione di carne, verdura o
frutta contaminate,

Se tale forma acquisita decorre in modo benigno e spesso
asintomatico, quella congenita, dovuta al passaggio del parassita
dalla madre al feto attraverso la placenta, puo portare a conse-
guenze molto gravi. E stato infatti stimato che circa 6 donne su
1000 possono contrarre I'infezione in gravidanza e, di queste, il

.’.

»

35-40% puo dare alla luce neonati con infezione congenita. Ne
deriva che la toxoplasmosi congenita ha un'incidenza intorno ai
2 casi per 1000 nati vivi (3 per 1000 in Francia). La percentuale
di trasmissione ¢ in relazione direita all'eta gestazionale al mo-
mento dell'infezione: 17%, 25%, 65%, rispettivamente, nel primo,
secondo e terzo trimestre (Bortolozzi, 1985). Per contro, le infe-
zioni al primo trimestre portano al feto danni ben piu gravi di
quelle contratte successivamente. Clinicamente, si possono pre-
sentare le seguenti evenienze:

1. neonato sano: nessun segno, anche nel tempo, dell'avvenuto
contagio durante il periodo fetale (60% di probabilita)

2. neonato con toxoplasmosi conclamata: sintomatologia molto
varia, che va dalla splenomegalia alla polmonite, dalla coriore-
tinite alla sordita (30%)

3. neonato asintomatico, ma con la comparsa dopo mesi o anni
della sintomatologia precedente (10%).

Citomegalovirus
1l citomegalovirus (CMV) appartiene alla famiglia degli herpesvi-
rus ed ¢ un agente infettivo che ha nell'uvomo 'unico ospite cono-
sciuto. Come per la toxoplasmosi, 'infezione congenita da CMV, do-
vuta alla trasmissione del virus dalla madre al feto per via trans-
placentare o per via ascendente attraverso le membrane, pud por-
tare danni irreversibili. Si ritiene che durante la prima infezione,
ilrischio di contaminazione fetale sia intorno al 40%: di questi neo-
nati, il 10% e destinato a sviluppare una patologia polimorfa che va
dalla corioretinite alla sordita, da alterazioni neurologiche quali
microcefalia o idrocefalo, all’epatite e al ritardo mentale. Queste
percentuali devono considerarsi del tutto indicative in quanto &
stato ampiamente dimostrato che neonati asintomatici alla nasci-
ta possono andare incontro a tali patologie in tempi successivi.
Come per le altre malattie del gruppo TORCH, la diagnosi di in-
fezione congenita da CMV si basa sull'isolamento del virus o sulla
titolazione anticorpale. Recentemente, all'Istituto di Virologia
dell'Universita di Milano, & stato messo a punto un test che con-
sente di diagnosticare I'infezione congenita da CMV anche a di-
stanza di anni dalla nascita. Il test, che consiste nell’evidenziare il
DNA del CMV nel sangue prelevato a tutti i neonati e seccato su
Guthrie card, per gli screening di legge nei confronti di fenilche-
tonuria, fibrosi cistica e ipotiroidismo, & molto efficace, avendo di-
mostrato una sensibilita del 100% e una specificita del 99%.

Rosolia

Le malformazioni a carico del cuore, dell'occhio e dell'orecchio

provocate da questo virus in grado di attraversare la barriera

emato-placentare sono note da quasi sessant’anni.
Ecco, schematicamente, alcuni punti importanti dell'infezio-
ne rubeolica:

1. quando si pone la diagnosi, solitamente all'apparire dell’esan-
tema, il virus & escreto da circa una settimana e quindi il con-
tagio puo essere gia avwenuto

2. contrariamente agli anticorpi che fissano il complemento, quelli
inibenti 'emoagglutinazione e sieroneutralizzanti persistono a
lungo durante e dopo l'infezione, e probabilmente per tutta la vita

3. il bambino colpito da rosolia postnatale non diffonde il virus
che per 2-3 settimane, quello con rosolia congenita per mesi e
avolte anni

4.Teta della gravidanza ha un'importanza fondamentale per
quanto concerne gli organi colpiti: pill & precoce e piut grave ¢
il rischio di malformazioni

5. moll'te anomalie non appaiono al momento della nascita
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anche un concomitante aumento delle probabilita di andare in-
contro a un deficit uditivo.

Cause postnatali: meningoencefalite
e altre forme infettive

Lincidenza nel tempo delle cause postnatali subisce una lenta
ma graduale flessione (Fig. 6).

Si & passati infatti da un 22% negli anni Settanta fino all'at-
tuale 15,3%.

Meningoencefalite
La meningoencefalite & di gran lunga, unitamente alla parotide,
che perd solitamente provoca una sordita monolaterale, la causa
pii frequente di sordita nella prima e seconda infanzia. Purtrop-
po la sua incidenza (Fig. 7) sembra essersi assestata su valori an-
cora troppo elevati (6-6,5-6,9-6,4) nonostante la diagnosi precoce
e validi presidi terapeutici.
Analizzando le vie attraverso le quali una meningite provoca
la sordita ricordiamo:
1. una labirintite prodotta dall'estensione del processo purulento
ai liquidi labirintici attraverso gli spazi perineurali dell'ottavo
o mediante il dotto cocleare. Questa sembra l'ipotesi di gran
lunga piu probabile

Cause postnatali
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2. una neurite dell'ottavo conseguente all'essudato purulento che
circonda il nervo e ne avvolge le fibre

3. un interessamento delle vie acustiche centrali a livello del
tronco cerebrale, del talamo o della corteccia

4. un embolo settico che si arresta a livello dei vasi dell'orecchio
interno.

Cause sconosciute

Chi si oceupa di sordita infantile sa bene che in una percentuale
variabile dal 20 al 50% non & possibile risalire all'agente eziopa-
togenetico del danno uditivo. Osservando la nostra casistica
(Fig. 8), si puo notare come siamo passati dal 37% al 26% attuale.
Un 11% di differenza in trent'anni non puo certo essere conside-
rato un buon risultato. Il momento diagnostico, per esempio, si &
dimezzato nello stesso arco di tempo, passando da 22-23 mesi
agli attuali 8-10.

In ogni caso, in almeno 1 bambino su 4 non riusciamo a risali-
re alla causa della sordita, Riteniamo che un decisivo passo avan-
ti possa essere ottenuto con lo sviluppo continuo della ricerca ge-
netica e il potenziamento delle metodiche diagnostiche neonata-
li riguardanti le infezioni contratte in gravidanza. Solo cosi si fa-
ri pill luce su quelle sordita insorte in epoca postnatale, ma che
hanno avuto il loro momento eziopatogenetico in epoca fetale.
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6. la vaccinazione dev'essere eseguita almeno 5-6 mesi prima di
una gravidanza.

Le incidenze nel tempo della toxoplasmosi e del CMV hanno un
andamento opposto rispetto a quello riscontrato per la rosolia. Per
quanto concerne le prime due (Fig. 3), si & registrato un continuo
aumento nel corso degli anni, tale da raggiungere atfualmente una
percentuale del 5,8%, che, secondo le nostre previsioni, & destina-
taa lievitare ulteriormente. Per la rosolia, invece (Fig. 4), si & pas-
sati da un 6,8% agli inizi degli anni Novanta, all'attuale, pi rassi-
curante, 4,2%. Evidentemente i programmi di vaccinazione di mas-
sa instaurati in tutto il mondo stanno dando i loro frutti, anche se
@ evidente come sia arduo e difficile debellare completamente
questa causa di sordita infantile.

Cause perinatali: ipossia e ittero

Ipossia

Una tardiva o inadeguata funzionalita respiratoria al momento
della nascita puo essere la causa di stati di ipossia pilt 0 meno
marcati, con conseguenze locali e generali spesso drammatiche.
La gravita della lesione causata alle varie strutture, ma soprat-
tutto al sistema nervoso centrale, dipende prevalentemente dal
grado e dalla durata dell'ipossia.
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A questo proposito distinguiamo:

1. ipossia di lieve entita, o funzionale, facilmente corretta dal
neonato e che non necessita prowedimenti particolari

2. ipossia di media entita, o metabolica, con modificazioni strut-
turali non gravi o comunque reversibili

3. ipossia grave, con danni tissutali irreversibili in rapporto al
fabbisogno di ossigeno delle singole strutture

4. ipossia completa, con danni neuronali istantanei e irreversi-
bili.

bl

Per quanto concerne la durata:
1. ipossie brevi, che insorgono generalmente durante il travaglio
del parto senza che vi siano segni fetali di asfissia
2. ipossie di lunga durata, che iniziano nel primo periodo fetale e
continuano durante tutta la gravidanza, con un quadro di aci-
dosi metabolica e danni che si presentano irreversibili gia al
momento del parto.

oulquieq Jj2u oupnp ]

[ttero
Laccumulo di bilirubina nel tessuto sottocutaneo e nelle sclere &
un evento fisiologico che solo in rari casi si trasforma in un’entita
patologica molto grave (malattia emolitica del neonato) con ac-
cumulo di questa sostanza, neurotossica, nei distretti dell’ence-
falo.
Statisticamente, almeno il 30% dei neonati con bilirubinemia
superiore a 20 mg¥ va incontro a un'encefalopatia bilirubinica.
Possiamo cosi schematizzare le cause dell'ittero patologico:
1. cause immunologiche: eritroblastosi da incompatibilita Rh,
ABO
2. cause infettive: infezioni intrauterine quali rosolia, CMV, epati-
te e toxoplasmosi
3. cause metaboliche: ipossia
4. cause diverse: traumatiche, farmacologiche, endocrine, mal-
formative ecc.

La Figura 5 evidenzia 'incidenza nel tempo dell'ipossia e dell'it-
tero quali cause perinatali di sordita infantile. La percentuale in
assoluto @ rimasta invariata rispetto a quella riscontrata agli ini-
zi degli anni Novanta, ma la sordita da ittero ha riportato una lie-
ve flessione. E possibile che I'attivazione sempre piit capillare di
Centri di Terapia intensiva neonatale abbia indubbiamente mi-
gliorato la sopravvivenza di neonati ad alto rischio, ma indotto

Cause prenatali
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manifestazioni bilaterali 'acquisizione del linguaggio non viene
inibita ma solo alterata (dislalie audiogene).

Lla patologia uditiva
in eta pediatrica

Flogosi acute dell’orecchio medio

Nel bambino 'anatomia della tuba — piit corta, orizzontale e toz-
za rispetto all'adulto — la presenza di vegetazioni adenoidi e la
precarieta dei movimenti della deglutizione rappresentano in-
dubbi fattori predisponenti alle flogosi dell’orecchio medio.

Gli agenti capaci di generare un’otite acuta — OMA — sono i
batteri e i virus e le vie attraverso le quali giungono a insediarsi
nell'orecchio medio sono prevalentemente quella tubo-timpani-
ca, e, in secondo ordine, quella ematica e quella linfatica.

QU
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criteri quantitativi (la valutazione audiometrica fornisce il gra-

do di sordita), qualitativi o topodiagnostici (definiscono la se-
de del danno) e cronologici. Questi ultimi, orientando sull'epoca
diinsorgenza del danno in rapporto all’acquisizione del linguaggio,
consentono di distinguere sordita preverbali (0-1 anno), sordita pe-
riverbali (1-3 anni) e sordita postverbali (oltre i 3 anni),

Nella patologia uditiva infantile si riconoscono pertanto due

grandi categorie:
® [e sordita frasmissive
® e sordita percettive,

l deficit uditivi — o audiopatie — vengono classificati in base a

Nel bambino infatti & poco o per nulla rappresentata la varieta
conosciuta come ipoacusia di tipo misto, esito — a parere dei piu
— di interessamento cocleare tardivo e secondario a sofferenze
flogistiche dell'orecchio medio.

Sordita trasmissive

Le sordita trasmissive comprendono tutti i deficit uditivi che
conseguono a un alterato funzionamento dell’apparato di tra-
smissione dei suoni costituito dalle strutture dell'orecchio ester-
no, dell'orecchio medio e parte dell'orecchio interno (liquidi la-
birintici e membrana basilare).

Nelle sordita di trasmissione la vibrazione meccanica indotta
dallo stimolo sonoro viene, per cosi dire, frenata durante il per-
corso da eventi malformativi o patologici (otopatie)e non puo
giungere al recettore cocleare. Le sordita trasmissive si caratte-
rizzano, sotto il profilo audiometrico, per una conduzione aerea
V.A. compromessa e una ossea V.0. indenne.

Le pilt importanti patologie che stanno alla base di una sordi-
ta trasmissiva possono essere congenite o acquisite.

Malformazioni congenite dell’orecchio

esterno e medio

Monolaterali o bilaterali, derivano da un alterato sviluppo del I e
[l arco branchiale e si associano spesso a dismorfismi della man-
dibola, dell'osso zigomatico e del mascellare (es., sindrome di
Treacher-Collins-Franceschetti).

Altmann ha distinto tre livelli di gravita: forme lievi (cue solo
ristretto e alterazioni ossiculari); forme medie (cue atresico e os-
siculi molto alterati); forme gravi (aplasia del cue e della C.T., as-
senza degli ossiculi, anomalie di decorso del VII nervo cranico).

11 grado di sordita non supera mai 65-70 dB per VA, e non ¢'é
compromissione importante della V.0. In generale, anche nelle

Nelle forme sierose e catarrali gli agenti patogeni pii fre-
quenti sono I'Haemophilus influenzae, lo Streptococcus pneu-
moniae e la Branhamella catarrhalis. Nelle forme purulente
emergono lo Staphylococeus aureus, il Proteus e lo Pseudomo-
nas aeruginosa. In queste otiti la pressione del secreto sulla pa-
rete interna della membrana produce in genere una necrosi tis-
sutale e, successivamente, una perforazione: quest’ultima, se si
interviene tempestivamente con una idonea terapia antibiotica,
non necessariamente si rivelera definitiva,

Flogosi croniche dell’orecchio medio

Nel caso in cui il processo otitico acuto non venga spento da una

corretta terapia antibiotica e antiflogistica, lo stato inflammatorio

si estende a tutte le strutture dell'orecchio medio e ai distretti ma-

stoidei. Nel bambino, infatti, ogni flogosi timpanica, favorita dalla

imperfetta pneumatizzazione mastoidea, ha forti possibilita di co-

involgere questa parte dell'orecchio medio in maniera variabile.
Una menzione particolare — tra le flogosi croniche — meritano

due specifiche varieta di otite:

® oiemastoidite cronica colesteatomatosa (per la gravita)

® otite siero-mucosa (OSM) (per la frequenza).

Otomastoidite cronica colesteatomatosa

E una varieta anatomo-clinica molto particolare e importante

per i seguenti motivi:

® ¢ contraddistinta da un’evoluzione lenta e subdola perché pri-
va di sinfomatologia algica

® la sua incidenza non ¢ stata modificata dall’avento degli anti-
biotici

® |e complicanze labirintiche, endocraniche e a carico del VII
nervo cranico, sono temibilissime.

Lapremessa istopatologica alla formazione del colesteatoma & rap-
presentata dal ritrovamento nell'orecchio medio di epitelio pavi-
mentoso stratificato corneificante che costituisce la matrice del
colesteatoma. Questo epitelio, nelle forme congenite, deriva da re-
sidui embrionali dell'ectoderma branchiale, nelle forme acquisite
arriva per migrazione dal rivestimento esterno della M.T e/o dalla
cute del cue attraverso una perforazione timpanica marginale.

Sotto il profilo topografico si distinguono colesteatomi epi-
timpanici, mesotimpanici e misti.

Nel bambino, la sede mesotimpanica e la pit frequente, a con-
ferma di quanto il colesteatoma congenito a partenza da una cisti
del mesotimpano posteriore sia piii frequente di quanto si creda.

Otite siero-mucosa (OSM)

E un'affezione molto diffusa, che colpisce soggetti appartenenti
alla prima e seconda infanzia (picco verso il quinto anno di eta),
con una prevalenza variabile da regione a regione (sfavoriti i cli-

G & ‘Il"il

OU!QLU‘?C] ]2u oupnp ‘



i dlSthbI dudito nel bambino

mi freddi) e che si colloca tra il 4 e il 10% della popolazione sco-
lare. 11 peso sociale di questa patologia & rilevante: lo conferma-
no dati epidemiologici in arrivo dagli Stati Uniti, dove e stato ese-
guito anche 1.000.000 di drenaggi trans-timpanici all'anno per
OSM. Gli Autori, inoltre, ritengono che il 40% delle timpanoscle-
rosi chiuse dell’adulto rappresentino il terminale di OSM misco-
nosciute o inadeguatamente trattate.

[ fattori eziopatogenetici dell’OSM sono quelli anatomici tu-
barici gia ricordati cui si associano flogosi attenuate ricorrenti e
un terreno particolarmente favorevole.

[Jevoluzione & caratierizzata da un alternarsi di periodi di ag-
gravamento e miglioramento spontaneo. La diagnosi & facile e si
fonda sul monitoraggio otomicroscopico e impedenzometrico.

Nella nostra esperienza, la condotta terapeutica prevede,
in fasi successive, terapia medica, rieducazione tubarica, cre-
noterapia sulfurea e infine drenaggio trans-timpanico nei casi
refrattari o in quelli che rivelino iniziali alterazioni della mor-
fologia timpanica. E infatti ormai accettato il concetto che un
drenaggio eseguito correttamente e tempestivamente sia di
gran lunga preferibile a una lunga e inconcludente terapia an-
tibiotica.

Traumatismi dell’orecchio medio

La crescente abitudine di far partecipare il bambino alla vita dei
grandi e la conseguente esposizione a eventi potenzialmente
traumatici — viaggi, sport ecc. — hanno fatto lievitare una patolo-
gia sino a qualche decennio fa eccezionale. Liorecchio del bambi-
no pub essere leso durante un contatto fisico nell'esercizio di
uno sport (football, nuoto, arti marziali) o subire un barotrauma
durante un atterraggio aereo o un'immersione subacquea.

In genere, la patologia che si produce per un'azione fraumati-
ca riguarda massimamente la M.T. e, in secondo ordine, la catena
degli ossicini. In ogni caso, l'intervento dello specialista dev'esse-
re tempestivo e mirato alla diagnosi obiettiva (otomicroscopica)
e funzionale (audio-impedenzometrica).

Molte perforazioni timpaniche possono essere agevolmente
riparate in ambulatorio se identificate nel volgere di poche ore,
prima che si realizzino i fenomeni di necrosi a carico dei tessuti
timpanici lacerati.

Per completezza, ricordiamo le fratture dell'osso timpanico e
della rocca petrosa che conseguono a traumi di maggiore entita,
Le fratture, eventi sempre di notevole gravita, possono essere
longitudinali o trasversali e, coinvolgendo le strutture labirinti-
che, si configurano come sordita percettive.

Terapia medica e chirurgica delle flogosi
dell’orecchio medio
Per quanto concerne 'OMA, la terapia antibiotica mirata e siste-
matica ha di fatto prodotto la scomparsa delle complicanze. At-
tualmente la mastoidite & rappresentata in 4 casi su 10.000; la
paralisi del facciale si verifica in 5 casi su 1000 e la meningite
otogena si presenta quasi sempre in coda a un imperfetto tratta-
mento antibiotico.
Non ¢ superfluo ricordare il duplice vantaggio di un atto chi-
rurgico molto semplice quale la paracentesi, che:
@ consente il drenaggio delle secrezioni dall’'orecchio medio;
® permette una precisazione batteriologica tempestiva e 'attua-
zione di una mirata terapia antibiotica.

Pii1 complesso si presenta il frattamento medico del'OMC sem-
plice anche perché la presenza di germi quali lo Pseudomonas ae-

ruginosa e lo Staphylococcus aureus rendono molto indaginosa
I'eradicazione dell'infezione. I risultati migliori si ottengono asso-
ciando trattamenti locali e generali alla periodica detersione del-
la C.T. sotto controllo otomicroscopico.

In genere, il trattamento medico del’OMC tende a ridurre
I'incidenza delle recidive per preparare I'orecchio all'atto chi-
rurgico.

Sotto il profilo chirurgico i concetti base del trattamento sono
stati oggetto in questi ultimi decenni di ampio dibattito e con-
fronto al punto che risultano ben codificati.

In presenza di un'OMC semplice & consigliabile eseguire una
timpanoplastica chiusa (TPL chiusa), che consente la toeletta
chirurgica dell'orecchio medio e della mastoide pur mantenendo
efficienti le strutture dell’apparato timpano-ossiculare. Tale atto
chirurgico pud anche essere realizzato in tempi successivi (TPL
a stadi).

Quando si ha a che fare con un colesteatoma, le possibili solu-
zioni sono rappresentate sia dalla tecnica chiusa che dalla tecni-
ca aperta: quest’ultima richiede il sacrificio della parete post del
cue, con ovvia esteriorizzazione delle cavita mastoidee.

La TPL aperta trova specifica indicazione nelle OMC cole-
steatomatose, caratterizzate da funzionalita tubarica molto com-
promessa, fistola labirintica o da complicanze endocraniche in
atto. La TPL aperta & molto pil agevole da controllare ma meno
fisiologica.

Sordita percettive

Ogni noxa patogena che eserciti la sua azione lesiva (infettiva,
tossica, traumatica, vascolare) sulle strutture preposte alla tra-
sduzione meccano-elettrica dello stimolo e all’analisi e interpre-
tazione del segnale & in grado di ingenerare una sorditii percetti-
va. Queste sordita, in base alla sede della patologia, possono es-
sere ulteriormente suddivise in periferiche (o neurosensoriali) e
centrali.

Come ampiamente esposto dal dottor A. Zaghis nel prece-
dente contributo, nella patologia infantile & predominante I'e-
ziologia infettiva, rappresentata quella tossica, mentre ¢ prati-
camente assente o eccezionale quella vascolare. Nella quasi to-
talita dei casi si tratta di deficit neurosensoriali a sede cocleare
0 neurali.

Al contrario di quanto avviene per i deficit trsmissivi, che co-
involgono in maniera importante I'udito solo eccezionalmente, le
sordit percettive danneggiano in modo grave e irreversibile le
strutture nervose dell'orecchio, dando origine a sordita molto ri-
levanti.

Quando il danno supera una certa entita ed  bilaterale viene
inibita I'acquisizione del linguaggio o gravemente alterato il suo
sviluppo. 11 linguaggio, infatti, prodotto squisitamente culturale
nell'adulto, nel bambino & un atto fondamentalmente imitativo,
frutto di un'interazione fra tendenze innate e stimoli ambientali
veicolati dall'organo dell'udito.

Quando un evento lesivo interviene abolendo o riducendo gra-
vemente la capacita uditiva del soggetto, il delicato meccanismo
di acquisizione del linguaggio si inceppa e tanto & piu precoce il
danno tanto maggiore ¢ il disturbo che ne consegue.

Una sordita grave o profonda che insorge nei primi anni di
vita, se non opportunamente frattata, produce effetti devastanti
relegando il soggetto nell’antistorica condizione di sordomuti-
smo ¢ alterando il suo meccanismo percettivo globale,




Valutazione del danno uditivo
La valutazione quantitativa del grado di sordita si fonda sulla me-
dia dei valori in dB rilevati a 0,5-1-2 KHz. In questo modo vengo-
no definite le seguenti classi di ipoacusia:

@ (-20 dB: normalita

@ 20-40 dB: ipoacusia lieve

® 40-70 dB: ipoacusia media

e 70-90 dB: ipoacusia grave

e 90-120 dB: ipoacusia profonda

@ > 120 dB: sordita totale.

Tuttavia, nella definizione globale del danno, non debbono esse-
re presi in considerazione solo gli elementi quantitativi, La mor-
fologia della curva tonale, per esempio, si rivela molto importan-
te soprattutto nella prospettiva della correzione protesica. La
presenza, infatti, di un sufficiente numero di frequenze fruibili &
premessa ottimistica per buon risultato protesico e, presumibil-
mente, riabilitativo. Del pari positivamente va giudicata I'assen-
sa di deficit delle funzioni retrococleari e centrali.
La diagnosi delle sordita percettive infantili
La diagnosi delle sordita percettive infantili costituisce un impe-
gno professionale molto delicato, che richiede conoscenze speci-
fiche ma anche multidisciplinari nonché grande esperienza giac-
ché la realta del paziente, specie nel bambino molto piccolo, &
mediata dall'emotivita dei parenti.

La diagnosi deve emergere da una serie di verifiche che sono,
nell'ordine:
@ anamnesi accurata attraverso V'interrogatorio dei parenti

(meglio se non solo genitori)
® esame obiettivo ed esame comportamentale
@ esami strumentali
e osservazione critica dell'iter rieducativo.

[l momento diagnostico non sara mai brevissimo perché la con-
cordanza nel tempo del risultato degli esami sard garanzia di
obiettivita diagnostica.

Molto sinteticamente, si pud affermare che I'assenza 0 la ca-
renza grave di informazione acustica induce nel bambino una se-
rie di deficienze rappresentate da:
® mancata o insufficiente acquisizione del linguaggio
e disturbi comportamentali e del carattere
o alterazione dello sviluppo psicomotorio, che si rivela in modo par-

ticolare attraverso una precoce ipotonia dei muscoli del collo
@ disturbi della percezione della sfera spazio-temporale.

La valutazione strumentale della sordita costituisce un tempo

fondamentale e si articola in:

e audiometria comportamentale

® audiometria obiettiva attraverso il rilevamento dei potenziali
evocati uditivi (PEU)

@ ricerca delle otoemissioni acustiche: il loro impiego & premi-
nente nello screening ma utile come complemento nella dia-
gnostica differenziale

o impedenzometria e studio del RS.

Stabilita la soglia audiomefrica presunta, il piccolo deve essere am-
messo al programma educativo o riabilitativo sotto la stretta osser-
vazione della logopedista che, in base ai risultati via via acquisiti, sa-
raingrado di confermare I'esatta impostazione di partenza o, in ca-
so contrario o dubbio, sollecitare una revisione diagnostica.
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infantili

Da qualche decennio la scuola audiologica di Milano (M. Del Bo)
ha codificato i termini del trattamento delle sordita infantili in:
@ diagnosi precoce

@ protesizzazione immediata

e educazione o rieducazione

e collaborazione della famiglia

e mantenimento nell'ambito dei normoudenti.

La diagnosi precoce & fondamentale sempre ma soprattutto nei
soggetti molto piccoli che non hanno appreso a parlare.

11 periodo di plasticita cerebrale utile all'acquisizione del lin-
guaggio termina a 5-6 anni, ma fondamentali si rivelano i primi 3
anni, caratterizzati da sviluppo e crescita particolari del cervello:
il peso si triplica e dal punto di vista istologico si assiste a una ra-
pidissima crescita del numero dei neuroni della corteccia.

A 6 mesi di vita si @ gia ultimata la dendrogenesi in tutto 'en-
cefalo, che & quindi pronto a subire Pimpregnazione linguistica.
La protesizzazione, pertanto, dev'essere immediata anche nel ca-
so in cui la precisazione del deficit sia in dubbio. E piit dannosa

'assenza di stimolazione acustica nel periodo di massima plasti-
cita linguistica che il pericolo di sovrastimolazione. Nel bambino
piccolo che non abbia inziato a parlare la protesizzazione & senza
utilita se non viene affiancata da un’educazione logopedica al
linguaggio.

1 coinvolgimento della famiglia, il suo acculturamento sulle
tematiche della sordita, il mantenimento del soggetto nella co-
munita dei normoudenti rispondono a elementari norme di “ho-
me therapy” e tendono al traguardo principale, diremmo istitu-
zionale, della terapia riabilitativa: dare al soggetto audioleso la
possibilita di frequentare la scuola normale in modo che non gli
sia preclusa la realizzazione degli obiettivi sociali, culturali ed
economici che sono consentiti ai normoudenti.
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Prevenzione
e screening
dei deficit uditivi

Alessandro Martini e Patrizia Trevisi
Istituto di Audiologia, Universitd di Ferrara

ganization), almeno 120 milioni di persone in tutto il mon-

do risultano affette da ipoacusia persistente (neurosen-
soriale, trasmissiva o mista) associata a difficolta della comuni-
cazione. Lintegrita del sistema uditivo & importante per la co-
municazione: i bambini che hanno difficolta uditive ben presto
presentano anche difficolta linguistiche, non hanno un normale
rendimento scolastico e non possono infine sviluppare appieno
le loro potenzialitd. L'adulto che presenta difficolta uditive in-
contra difficolta di impiego e vive in una condizione di isola-
mento sociale.

La reale prevalenza dell'ipoacusia nel mondo ¢ purtroppo an-
cora sconosciuta. Le stime effettuate negli ultimi dieci anni ri-
portano dati fra loro estremamente variabili, soprattutto in rela-
zione alla non uniformita dei criteri applicati nella selezione dei
pazienti. Per esempio, si osserva una notevole variabilita nel li-
vello di ipoacusia considerata, da > 25 dB BEHL (riferito all'orec-
chio migliore e per una media tra le frequenze 500-1000-2000 Hz
della scala tonale) a > 45 dB BEHL, e una larga eterogeneita del-
le sottopopolazioni prese in esame.

Da quanto risulta da stime di prevalenza delle ipoacusie con-
genite oltre 40 dB BEHL nella popolazione infantile-adolescen-
ziale (0-19 anni), in tutto il mondo risultano affetti circa 3,3 mi-
lioni di individui, dei quali perd solo 463.000 sono riferibili ai
Paesi piil sviluppati, mentre la restante parte deriva dalle stime
di prevalenza dei Paesi in via di sviluppo. Nel Regno Unito, se-
condo i recenti studi (A. Davis) solo 1 bambino su 750 presenta
una sordita permanente, in accordo con quanto riportato anche
dagli alfri Paesi europei.

I tuttavia universalmente accettato che, nonostante la fre-
quenza delle ipoacusie permanenti nella popolazione infantile ri-
sulti relativamente scarsa, a livello mondiale & auspicabile un
progetto comune di prevenzione sanitaria, mirata a eliminare le
cause del danno uditivo e delle sue conseguenze, dati gli effetti
devastanti che questo produce sullo sviluppo psicofisico degli in-
dividui affetti.

S econdo un recente rapporto della WHO (World Health Or-

Prevenzione delle ipoacusie permanenti

Per definire in modo pit specifico i differenti campi del possibile
intervento preventivo, fino dal 1980 la WHO ha stabilito le carat-
teristiche salienti delle diverse aree di disfunzione uditiva, quali
“danno uditivo, disabilita uditiva, handicap uditivo”. La discus-
sione riguardante la scelta terminologica e la definizione concet-
tuale delle aree di disfunzione uditiva si & protratta durante gli

anni Ottanta e Novanta (A. Davis, D. Stephens), introducendo via
via modifiche corrispondenti a un sistema interprefativo piu ge-
neralizzato e piii coerente rispetto ai concetti medici, psicologici
e sociologici della disabilita.

Nel 1999 la International Classification of Impairments, Ac-
tivities and Participation — A Manual of Dimensions of Dis-
ablements and Functioning' (ICIDH-2) della WHO di fatto ha
sostituito quella precedente del 1980. Il termine “impairment”
(danno), in una visione pit ampia del problema, & riferito ai dis-
turbi sia funzionali che strutturali del corpo. Il termine disabilita
# ora sostituito da “dimensione di attivita” e si riferisce agli
aspetti negativi della limitazione di questa dimensione: che cosa
in effetti I'individuo pud o non pud fare nella vita quotidiana. Il
concetto di handicap @ stato ridefinito con il termine “partecipa-
zione”, riferendosi alle restrizione della partecipazione alla vita
quotidiana, soprattutto nella relazione con gli altri individui.

Questo modello costituisce un nuovo approccio, inteso a favo-
rire la migliore identificazione dei problemi/restrizioni nei diver-
si campi della disabilita uditiva e costituendo la base per la pro-
grammazione di strategie preventive nel campo della sordita.

Nell'infervento socio-sanitario sono da tempo stati identifica-
ti, in base alle diverse aree di disfunzione uditiva, tre differenti
livelli di prevenzione: primario, secondario e terziario.

La prevenzione primaria (Tab. I) consiste nell'attivazione di
procedure diagnostiche e terapeutiche tali da precedere /o eli-
minare il danno a livello del sistema uditivo, impedendo lo svi-
luppo della malattia. Qualora si verifichi irrimediabilmente un
danno uditivo, la precocita e 'adeguatezza dell'intervento riabili-
tativo, protesico e logopedico, rappresentano misure di preven-
zione secondaria volte a ridurre le limitazioni di performance

comunicativa, o disabilith, del soggetto. Soprattutto per quants

riguarda il bambino in eta precoce, il danno uditivo comporta il
progressivo deterioramento o mancato sviluppo delle competen-
ze linguistiche, degli aspetti cognitivi e comportamentali che ge-
nerano, alla fine, una condizione di “scarsa partecipazione” alla
vita sociale attiva, e si traducono in handicap.

Lestrema espressione del danno uditivo che comporta uno
stravolgimento della qualita della vita e della partecipazione al
sociale @ un’evenienza che purtroppo ancora si verifica in tutto il
mondo e non solo nei Paesi in via di sviluppo. Nei casi affetti da
ipoacusia grave non adeguatamente trattati si assiste a una sta-
bilizzazione delle disabilita senza possibilita di recupero. Per
queste persone l'intervento delle strutture pubbliche, assisten-
ziali e sanitarie, si limita a misure di integrazione economica e
sociale, con grande dispendio di denaro ed energie per il Sistema

Tabella 1 Cause prenatali passibili di prevenzione

primaria
Cause Soluzioni
; Consanguineita Educazione
‘ Rosolia Vacdnazione
Sifilide Educazione/Trattamento del genitori
Malattic metaboliche Nutrizione

Farmacdi ototossici Uso adeguato/Non uso

| S

I Classificazione internazionale di danno, attiviti e partecipazione — Manuale
della dimensione delle disabilité e delle funzioni.
@
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sanitario e con scarso beneficio da parte del paziente. Queste at-
tivita sussidiarie passive costituiscono la prevenzione lerziaria,
o sono dedicate ad assolvere le necessita peculiari di ciascun pa-
ziente portatore di handicap, senza alcuna progetiualita riabili-
tativa.

La prevenzione primaria

Il comune consenso di numerosi Autori, raccolto ed espresso nel
tentativo della WHO di fornire un piano di attuazione di strategie
preventive a livello universale, riguarda principalmente il miglio-
ramento delle strategie di prevenzione primaria, dato per assun-
to che nel mondo probabilmente almeno il 50% delle esistenti
forme di ipoacusia puo essere prevenulo o eliminato.

Come @ noto, il danno uditivo ¢ generato da un grande nume-
1o di agenti eziologici diversi che hanno come comune effetto
quello di provocare una disfunzione-distruzione permanente del-
le strutture uditive.

LLe conoscenze attuali sulla natura e sui meccanismi d’azione
dei fattori eziologici derivano principalmente dagli studi epide-
miologici condotti negli ultimi decenni, basati sull'identificazio-
ne di fattori di rischio, dei fattori predisponenti e del tasso d'in-
cidenza dei nuovi casi di malattia identificati ogni anno. Le cau-
se responsabili di ipoacusia permanente Sono per la maggior par-
te ben conosciute e si presentano in modo variabile a seconda
delle comunita prese in esame, in relazione alle differenti condi-
sioni socio-sanitarie e culturali. A seconda dell'epoca della vita
nella quale si sviluppa la malattia, con il conseguente danno udi-
tivo, le possibili eziologie sono state suddivise in cause prenatali,
perinatali e postnatali.

Fra le prime cause (7ab. 1), intercorrenti durante il periodo
di vita endouterina, i fattori genetici sono frequenti (dal 30 al
70% di tutte le cause note di ipoacusia), soprattutto nei Paesi pit
sviluppati, grazie alle migliorate possibilita di diagnosi genetica,
Lesame dei cromosomi, la determinazione di alcuni dei loci geni-
¢i responsabili delle ipoacusie rappresentano solo un esempio
delle potenzialith diagnostiche in questo campo. Loccorrenza di
malattie ereditarie risulta maggiore nelle comunita dove sono
ancora diffuse le unioni fra consanguinei, associate a un rischio
raddoppiato. Alcune affezioni, virali o metaboliche, sono gia da
decenni oggetto di misure preventive nei Paesi sviluppati, con
conseguente riduzione dell'incidenza di queste cause. Per esem-
pio, la campagna di prevenzione attuata nei confronti di comuni
malattie infettive, quali agenti batterici e virali del complesso
TORCH (toxoplasmosi, rosolia, citomegalovirus, herpesvirus, vi-
rus parainfluenzali) e la sorveglianza delle condizioni di salute
delle donne in gravidanza hanno permesso di ridurre notevol-
mente l'incidenza di ipoacusia dovuta a questi fattori. Nei Paesi
in via di sviluppo, la carenza di supporto economico e di pro-
granumi di depistage delle malattic della gravidanza rendono an-
cora non risolte le problematiche relative alle infezioni prenata-
li, con evidenti ripercussioni anche sulle nostre strutture sanita-
rie, dato l'intensificarsi dell'immigrazione di persone affette pro-
venienti dai Paesi a minore sorveglianza. Per esempio, la vacci-
nazione antirubeolica, gia in uso nella nostra pratica clinica da
decenni, manca completamente in altri Paesi.

Le cause perinatali, relative a malattie o0 a esposizione a so-
stanze tossiche durante le prime settimane della vita extrauteri-
na, sono state efficacemente limitate nei Paesi sviluppati, men-
re risultano piuttosto frequenti in quelli pitt poveri (Tab. 2).

Nel periodo postnatale, gli agenti eziologici passibili di pre-
venzione sono rappresentati prevalentemente da infezioni, bat-

Tabella 2 Cause perinatali passibili di prevenzione
primaria

l Cause Soluzioni
I. Traumna da parto/anossia Miglioramento cure ostetriche perinatall
| ltero Fsame compatibilita Rh

| Farmadi ototossici Uso adeguato/Non uso

Tabella 3 Cause postnatali passibili di prevenzione

primaria

| Cause Soluzioni

| Otite media Cura delle malattie

II respiratorie/lgiene ambientale
| Malattie infettive Vaccinazione

i (meningite, morbillo, parotite)

| Trauma Legislazione/Cinture di sicurezza
|

Farmaci ototossid

Uso adeguato/Non uso

teriche e virali, e farmaci ototossici (7zb. 3). Come accennato ri-
guardo alle alfre cause prenatali e perinatali, questi fattori sono
pil efficacemente trattati nei Paesi a migliore tenore di vita, an-
che se persiste un'elevata prevalenza di ipoacusie successive a
meningite. Inoltre non sono da trascurare gli effetti negativi a
Jungo termine dovuti alle comuni affezioni delle prime vie respi-
ratorie, segnalate come possibili cause di ipoacusia. Uattuale
campagna di prevenzione in atto in molti Stati evoluti dovrebbe
anche comprendere una pitt ampia informazione della popolazio-
ne e dei medici di base sugli effetti a lungo termine dovuti alle
patologie respiratorie minori (otite media acuta purulenta, ofite
media catarrale ricorrente ecc.). Fra gli importanti compiti del
pediatra di base, oltre a quello della segnalazione ai Centri spe-
cializzati di tutti i casi con disturbi della sfera uditiva e comuni-
cativa, ¢’e anche quello di trattare con terapie farmacologiche
adeguate le comuni malattie delle vie aeree superiori. [n partico-
lare, sempre secondo le raccomandazioni della WHO, esistono al-
cune condizioni patologiche minori che sono considerate la
“spia” di possibili affezioni dell'orecchio interno o di una croni-
cizazione delle patologie dell'orecchio medio (Tad. 4).

La prevenzione primaria delle ipoacusie permanenti rap-
presenta Uobiettivo principale della programmazione sanita-
ria mondiale riguardante il problema uditivo. Le possibilita di
attuazione risultano pero piit probabili nei Paesi caratterizzati
da un migliore supporto economico e da una pitt specifica qualifi-
cazione del personale sanitario. Tuttavia, aleuni fattori eziologici
non sono attualmente affrontati in modo ottimale nemmeno in
questi Paesi: per esempio, nella maggior parte degli Stati europei
non esiste ancora una linea unitaria volta alla prevenzione dei
danni uditivi. Inoltre, la prevenzione relativa al counselling ge-
netico & per lo pii affidata ai Centri specializzati e non & ancora
diffusamente inserita nella rontine del personale sanitario di ba-
se. Le infezioni da germi antibiotico-resistenti, I'aumento della
sopravvivenza nelle unita di Terapia intensiva neonatale di bam-
bini fortemente compromessi sul piano neurologico e maturati-
vo, i Eequenti traumi da incidenti stradali rappresentano fonti
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Tabella 4 Llinee guida per la segnalazione

di patologie dell’orecchio medio ai Centri
specialistici

Dolore che non risponde alla terapia medica

Secrezione purulenta che non risponde alla terapia medica
Dolore e tumefazione retro-auricolare

segni di sospetta Infezione intracranica

Perdita improvvisa dell'udito

Paralisi del nervo facciale

Vomito assodato a vertigine o disequilibrio

Ipoacusia soggettiva

Acufenti

irrimediabili di morbilita in senso lato e in particolare anche di
casi di ipoacusia. Infine, si nota ancora una scarsa informazione
e sensibilizzazione della popolazione relativamente alle affezioni
croniche dell'orecchio medio e alle condizioni di deficit uditivo
di grado non grave o di tipo progressivo, che invece a lungo ter-
mine rivestono grande importanza nello sviluppo psicofisico dei
soggetti affetti.

Si puo affermare che le strutture sanitarie dei Paesi pii pro-
grediti, comprendendo fra questi anche il nostro, manifestano
una maggiore attenzione verso le patologie piu gravi del sistema
uditivo, mentre pongono per il momento in secondo piano la pre-
venzione delle patologie croniche a decorso lentamente evoluti-
vo. Nei Paesi piti poveri il sistema sanitario & troppo impegnato
nelle emergenze della sopravvivenza per poter attivamente at-
tuare qualsiasi piano di prevenzione primaria delle ipoacusie.
Lorientamento atfuale nel programma della WHO a questo ri-
guardo @ quello di incoraggiare e assistere tali iniziative anche
nei Paesi economicamente meno evoluti.

La prevenzione secondaria

Anche a livello di prevenzione secondaria le possibilita di inter-
vento da parte delle strutture socio-sanitarie sono determinanti
nel ridurre notevolmente 'entita della disabilita uditiva e comu-
nicativa nella maggior parte dei soggetti affetti da ipoacusia per-
manente.

La precocita della diagnosi delle ipoacusie rappresenta il
cardine dell'intervento preventivo in seconda istanza. I piu re-
centi sviluppi in campo di protesizzazione acustica hanno con-
sentito di raggiungere un alto livello di sofisticazione tecnolo-
gica, tale da rendere accessibile la comunicazione orale-verba-
le per la maggior parte delle persone gravemente ipoacusiche.
Lawvento delle protesi digitali di nuova generazione, che posso-
no ottimizzare il segnale acustico anche in condizioni svantag-
giose di ascolto, e degli impianti cocleari, che ripristinano la sti-
molazione del nervo acustico nei casi di grave disfunzione co-
cleare, ha creato le condizioni favorevoli perché la maggior
parte delle persone ipoacusiche possa udire e comprendere il
linguaggio parlato, migliorando la performance uditiva e comu-
nicativa anche in assenza di labiolettura (es., nella conversa-
zione telefonica).

Attualmente, lidentificazione del deficit uditivo alla nasci-
ta deve costituire P'obiettivo principale in campo di prevenzione
secondaria poiché si & dimostrato che quanto piu precocemente
viene ripristinata una normale stimolazione acustica, tanto mi-

nore risulta in seguito il gap fra bambino ipoacusico e bambino
normoudente in termini di performance comunicative, linguisti-
che, relazionali e cognitive.

Numerosi gruppi di studio nazionali e internazionali prepo-
sti alla sorveglianza del fenomeno ipoacusia sono in accordo nel
sottolineare la necessita di procedure sia di identificazione pre-
coce dei casi affetti che di follow-up dei soggetti esposti a fatto-
ri di rischio e che ancora non hanno sviluppato la malattia. LA-
merican Academy of Paediatrics (1999) sancisce la necessita di
identificare le ipoacusie entro il terzo e non oltre il sesto mese
di vita per poter garantire a ciascun soggetto la piena possibili-
ta di recupero delle abilita uditive. Anche il National Institute
of Health (NIH-1994) di Bethesda e I'European Consensus Sta-
tement on Neonatal Infant Hearing Screening (1998) sostengo-
1o questa necessita e propongono diverse modalita di attuazio-
ne di uno screening delle sordita infantili dalla nascita ai 3 an-
ni di vita,

In caso di sospetta ipoacusia, la diagnosi rappresenta un pro-
blema ormai risolto. Infatti, al momento, possiamo disporre di
metodiche di valutazione audiologica clinica e strumentale cos
precise da poter porre una diagnosi di livello di ipoacusia a qua-
lunque etd del bambino e anche senza la sua collaborazione. Il
problema & come selezionare i pazienti da esaminare, senza la-
sciarsi sfuggire nessun caso di ipoacusia. Le esperienze dei prin-
cipali Centri audiologici di tutto il mondo, nei decenni passati,
hanno dimostrato che qualsiasi metodologia di screening atfuata
finora & stata passibile di falsi negativi. Gli orientamenti meto-
dologici che si sono avvicendati negli ultimi anni sono riassumi-
bili in due principali linee di intervento:

1. screening universale, o estensione delle indagini audiologiche
a tutti i nuovi nati

2. approfondimento diagnostico su categorie di popolazione a ri-
schio.

Nel primo caso I'eccessiva semplificazione delle metodiche aveva
determinato un difetto nella specificith di identificazione delle
ipoacusie e un'elevata percentuale di errori nella diagnosi, men-
tre nel secondo caso risultava carente la selezione dei casi da
esaminare.

Negli anni Novanta sia da parte del NIH che da parte di altri
Autori europei @ stata proposta una nuova linea di intervento,
realizzata attraverso una combinazione di questi due differenti
orientamenti metodologici e grazie anche all'introduzione di
nuove metodiche di sereening, quali la registrazione delle ofoe-
missioni (TEOAE). Secondo questo nuovo approccio, lo scree-
ning universale viene inizialmente attuato su futti i nuovi nati in
buona salute, mediante la registrazione delle EOAE nei primi 2
giorni di vita, dato che le emissioni acustiche della coclea sono
gia evidenziabili in epoca precoce e facilmente registrabili ap-
profittando dei frequenti periodi di sonno caratteristici del neo-
nato. La bassa nataliti che caratterizza la nostra popolazione fa
s1 che in ciascun distretto ospedaliero vi sia un esiguo numero di
nuovi nati da esaminare.

Le EOAE si sono rivelate di facile applicazione, di basso costo
o agsolutamente prive di rischi per il bambino. Analogamente al-
le altre metodiche di indagine audiologica, anche la registrazio-
ne delle EOAE deve essere realizzata da personale tecnicamente
esperto e affidabile, pena la non attendibilita delle risposte. Le
EOAE presentano quelle caratteristiche di applicabilita e di affi-
dabilita che le rendono estensibili a livello universale. I casi sele-
ziuna&i come positivi per ipoacusia vengono successivamente av-
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viati a un approfondimento diagnostico e sottoposti a valutazioni
strumentali piti precise, essenzialmente costituite dalla registra-
zione di potenziali elettrofisiologici del tronco encefalico (ABR)
e della coclea (elettrococleografia).

Lo screening universale viene affiancato da quello basato sui
criteri di rischio. I bambini nati con patologie note come fattori
predisponenti o di rischio per ipoacusia vengono direttamente
affidati a una valutazione audiologica pin approfondita. Questo
modello di intervento permette di focalizzare I'attenzione delle
strutture specialistiche sulle categorie considerate a maggior ri-
schio di ipoacusia, per esempio neonati delle NICU, e consenti-
rebbe di attuare un depistage universale su tutta la popolazione
di bambini in buona salute, caratterizzati da un basso rischio di
ipoacusia (“well-baby”). Per una pill completa trattazione dei
criteri di rischio si rimanda ai riferimenti bibliografici, in parti-
colare alle raccomandazioni del Joint Committee of Infant Hea-
ring (1994), riguardanti le modalita di sorveglianze dei fattori di
rischio e dei possibili “indicatori di ipoacusia” per la popolazione
infantile fra 0 e 3 anni.

Lo screening universale e mirato al tempo stesso, unitamente
a una sorveglianza dello sviluppo delle capacita uditive e lingui-
stiche nei primi 3 anni di vita pud comportare I'identificazione
corretta e completa di tutti i casi, compresi quelli affetti da ipoa-
cusie di grado minore o di tipo progressivo. Un grande contributo
nella prevenzione e nella segnalazione dei casi di ipoacusia deri-
va proprio dal personale medico impegnato nella pediatria di ba-
se, in occasione dei consueti controlli periodici dello sviluppo in-
fantile.

Una migliore informazione della popolazione sulle problema-
tiche di sviluppo dei soggetti ipoacusici e sul comportamento co-
municativo dei primi anni di vita del bambino normoudente po-
trebbe favorire I'identificazione universale e precoce di ogni tipo
di affezione del sistema uditivo.

Se si intende la prevenzione secondaria nella sua accezione
pill ampia, come proposto dalla WHO, essa non puo limitarsi alla
segnalazione precoce dei disturbi uditivi, ma deve anche esten-
dersi alla presa in carico di tutti gli aspetti relativi alla disabili-
ta/limitazione di attivita del soggetto ipoacusico. In particolare,
per quello che riguarda la disabilita uditiva nei bambini di eta
precoce, non ¢ sufficiente una protesizzazione adeguata per per-
mettere al paziente di far fronte a tutte le sue difficolta. La pre-
venzione in questi casi deve estendersi all'identificazione preco-
ce & nel successivo adeguato trattamento dei disordini delle com-
petenze linguistiche, per far si che il soggetto si evolva armonio-
samente, percorrendo le tappe fisiologiche dell'acquisizione in
modo il pitt possibilmente simile a quello di un bambino normou-
dente. Queste potenzialita, grazie anche all'evoluzione tecnologi-
ca delle protesi, sono alla portata della maggior parte dei bambi-
ni ipoacusici, e devono essere sfruttate entro i tempi fisiologici
delle tappe evolutive. Il percorso verso una comunicazione “nor-
male” si svolge spontaneamente solo in minima parte, mentre la
maggior parte delle acquisizioni linguistiche deve essere guidata
da un adeguato iter riabilitativo logopedico.

Le persone ipoacusiche, sia bambini che adulti, fanno i conti
quotidianamente con le loro difficolta comunicative e spesso svi-
luppano atteggiamenti “reattivi”, quali ansia, insicurezza e intro-
versione, che devono essere sostenuti da un opportuno counsel-
ling psicologico.

Le inevitabili disabilita relative ad ambienti rumorosi, a co-
municazioni di gruppo (es., le aule), devono trovare un riscontro
anche nelle strutture scolastiche di base, dove & auspicabile che

si possa atfuare un'integrazione scolastica, grazie soprattutto a
insegnanti di sostegno e a programmi personalizzati.

Risulta evidente come, al di fuori degli aspetti prettamente
audiologici, rimanga un vasto settore di intervento secondario a
livello non pit sanitario, ma educativo e sociale. La presa in cari-
co degli aspetti extra-audiologici relativamente all'ipoacusia in-
fantile vede impegnate numerose figure specialistiche che co-
operano all'interno di un Centro di riferimento (ora ospedaliero,
ora territoriale) in modo da fornire un approccio riabilitativo co-
erente e articolato nella complessita dei differenti aspetti della
disabilita uditiva.

Diagnosi delle ipoacusie

Lidentificazione della soglia uditiva, come & noto, viene attuata
mediante metodiche strumentali obiettive, universalmente rite-
nute completamente affidabili. La recente sofisticazione tecno-
logica delle indagini strumentali ha consentito di raggiungere ot-
timi livelli di affidabilith diagnostica anche nei casi dei bambini
non collaboranti e in eti molto precoce.

Le metodiche di indagine audiologica obiettiva (ABR e
EcochG) si avwalgono della registrazione dei potenziali elettrofi-
siologici generati dalle vie afferenti del sistema uditivo in rispo-
sta ad adeguati stimoli acustici (per lo piu click comprendenti
frequenze fra 1000 e 4000 Hz).

® ['ABR pud essere effettuato durante il sonno spontaneo del
bambino, non & invasivo e presenta un elevato livello di affi-
dabilita diagnostica, salvo precise eccezioni. La complessita
tecnica e concettuale che pero sottende la registrazione dei
potenziali elettrici del tronco fa si che la precisione diagno-
stica sia assolutamente dipendente dalla qualificazione del
personale coinvolto nella sua esecuzione e dalla corretta va-
lutazione clinica del paziente al momento dell’esame. Diffi-
colta tecniche a parte, I'ABR presenta dei limiti di applicabi-
lita relativi a particolari condizioni cliniche del paziente. In
particolare, per quanto riguarda il suo impiego nella diagno-
stica audiologica neonatale, i potenziali evocati del tronco so-
no influenzati da fattori maturativi delle vie uditive afferenti,
o da patologie del SNC, oltre che dalla soglia di risposta del-
I'organo periferico.

® Neij casi in cui sia posto il dubbio sull'efficienza delle vie ner-
vose centrali, I'esame ritenuto pit specifico per valutare un
danno uditivo di tipo periferico & rappresentato dalla elettro-
cocleografia (EcochG). Quest'ultima procedura & ritenuta mol-
to affidabile per I'identificazione obiettiva della soglia uditi-
va, ma presenta il consistente svantaggio di essere un esame
invasivo, che si avale di registrazioni dell'attivita cocleare ef-
fettuate mediante I'apposizione di un elettrodo transtimpani-
co al promontorio. Essa deve essere condotta in anestesia ge-
nerale, con respirazione assistita mediante infubazione, e
puo essere effettuata solo nei pazienti dove si sia accertato
un basso rischio anestesiologico, mediante i consueti accerta-
menti umorali e clinici che precedono un'anestesia generale
in eta infantile. E comunque un esame ben tollerato e privo di
rischi specifici, se si esclude il remoto rischio di perforazione
della membrana timpanica. 11 vantaggio della EcochG & rap-
presentato, oltre che dalla precisione della rilevazione di so-
dlia, dalla possibilita di diagnosi differenziale fra ipoacusia pe-
rift:}-ica e centrale.
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Per quanto risulta dalla nostra esperienza e dalla letteratura esi-
stente, al momento 1a diagnostica audiologica, condotta con i do-
vuti eriteri, non lascia margine a errori. E comunque consigliabi-
le non limitarsi alla diagnostica strumentale, ma associarla, per
quanto possibile, alle valutazioni audiologiche soggettive — au-
diometria tonale, Peep-show ecc. — per oftenere maggiori infor-
mazioni non solo sull'entita della perdita uditiva, ma anche sul-
I'andamento della scala tonale in riferimento alle frequenze pit
basse e piil acute e per una migliore discriminazione fra compo-
nente neurosensoriale e trasmissiva dell'ipoacusia. Pertanto, la
diagnosi precoce attuata con metodiche obiettive determina con
precisione il livello di soglia uditiva, ed & sufficiente ai fini della
prescrizione protesica, ma deve essere successivamente appro-
fondita con metodiche soggettive per consentire i piti fini adatta-
menti della protesi.

Conclusioni

Fra gli obiettivi sanitari occorrerebbe dare preminenza alla dia-
anosi precoce e all'attuazione di misure preventive di primo e se-
condo livello intese all'identificazione universale di tutte le ipoa-
cusie in grado di interferire con un normale sviluppo del linguag-
gio al momento della loro insorgenza.

Entrambi i livelli di prevenzione sono attuabili solo grazie a
una stretta collaborazione delle figure professionali che si avvi-
cendano intorno al bambino nei primi mesi di vita, unitamente a
una migliore informazione della popolazione sulle problematiche
relative alla condizione di sordita.

I opportuno, infine, sottolineare come sia vantaggioso avva-
lersi delle metodiche obiettive in eta molto precoce sia per una
pronta identificazione delle turbe uditive, sia per la maggiore fa-
cilita di esecuzione degli esami condotti durante il sonno sponta-
neo del bambino nell'epoca neonatale.
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La protesizzazione
acustica

Antonio R. De Caria
Audiologo, Centro Ricerche e Studi (CRS) Amplifon

varia in estensione e attendibilita in relazione all’etd.

La protesizzazione acustica & un complesso processo fe-
rapeutico indicato in futtii casi di ipoacusia invalidante non trat-
tabile farmacologicamente o chirurgicamente.

[l trattamento appropriato dei bambini con deficit uditivo
consiste nella diagnosi precoce del deficit, nella valutazione
delle capacita di sviluppo, nella dotazione di protesi appropria-
te e, infine, in un follow-up teso ad assicurare che le protesi ap-
plicate funzionino adeguatamente, che siano le pit adatte per il
bambino e che vengano usate con costanza. Uattenzione all'as-
sistenza e le periodiche valutazioni degli apparecchi acustici e
dell'udito, con e senza supporto acustico, sono di fondamentale
importanza.

Per I'impostazione di una corretta terapia, la conoscenza del-
la natura e della sede della lesione risulta essenziale; Vipoacusia
di tipo trasmissivo costituisce una semplice alterazione quanti-
tativa (attenuazione) dell'energia sonora e quindi del messaggio
in arrivo; Vipoacusia neurosensoriale comporta anche un‘altera-
zione qualitativa (distorsione) del messaggio. In particolare, se
la lesione interessa la coclea si avra una distorsione con riduzio-
ne del campo dinamico e diminuita discriminazione verbale; se
la lesione & a sede retrococleare, neurale o centrale, si avra
un‘incapacita di trasporto del messaggio da parte del nervo acu-
stico o di processing delle strutture centrali, con discriminazione
molto scadente o nulla. La maggior parte delle lesioni che si ri-
scontrano nelle sorditi infantili & di natura cocleare e ha quindi
maggiore possibilita di essere adeguatamente corretta.

N ei bambini la capacita di identificare la funzione uditiva

Strumenti di correzione dei deficit uditivi

Le possibilita di correzione dei deficit uditivi neurosensoriali so-
no a tutt’oggi affidate, nella maggior parte dei casi, alla protesiz-
zazione acustica precoce, la cui peculiarita & quella di amplifica-
re e, per alcuni tipi di apparecchi, elaborare i segnali acustici,

Alle protesi acustiche si sono affiancate negli ultimi anni al-
tre risorse tecnologiche, costituite da: ausili vibrotattili, in cui
si scavalea il sistema uditivo e si sfrutta un sistema sensoriale
“alternativo” come il tatto; impianto cocleare, che determina la
stimolazione elettrica diretta del nervo acustico; impianto del
tronco encefalico, finalizzato a produrre sensazioni uditive sti-
molando elettricamente il nucleo cocleare situato a livello del
tronco encefalico, che normalmente riceve gli impulsi del nervo
acustico essendo una stazione di passaggio obbligata prima della
cnrtegcia cerebrale.
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Protesi acustiche

Le protesi acustiche sono apparecchi che ricevono e amplificano i
suoni ambientali e li ripropongono modificati quantitativamente e
qualitativamente all'orecchio del soggetto ipoacusico.

Indipendentemente dal modello e dalle sue caratteristiche elet-
troacustiche, una protesi acustica ¢ essenzialmente composta da
tre elementi: un trasdutlore di ingresso (microfono); un amplifi-
catore, che viene alimentato da una pila di semplice sostituzione; un
trasduttore di uscila (impropriamente detto “ricevitore”) (Fig. 1).

Il microfono riceve le onde sonore e le trasforma in segnale
elettrico: tale segnale, elaborato e amplificato dall’amplificatore
elettronico, viene ritrasformato in segnale sonoro dal ricevitore ¢
cosl inviato alla membrana timpanica tramite la chiocciola auri-
colare. Questo elemento, che non fa strettamente parte della
protesi, & indispensabile al suo utilizzo e la sua scarsa tenuta a li-
vello del condotto uditivo esterno provoca un fastidioso fischio,
detto effetto Larsen.

La protesi acustica non & pil oggi considerabile un semplice
amplificatore di suoni ma, grazie alla tecnologia microelettroni-
ca, si @ notevolmente perfezionata ed é divenuta un elaborato-
re/processore dei segnali, consentendo di adattare le proprie ca-
ratteristiche elettroacustiche alla maggior parte dei tipi di defi-
¢it uditivo, e offrendo al paziente ipoacusico un'amplificazione
controllata e confortevole.

Modelli di protesi acustica

Si distinguono protesi a conduzione ossea e protesi a conduzio-
ne aerea.

Le protesi a conduzione ossea vengono utilizzate esclusiva-
mente nelle ipoacusie trasmissive e quindi prescelte in caso di

-

bambini con oforrea cronica o microtia bilaterale associata ad
assenza del condotto uditivo esterno. Il modello piui diffuso @
quello a occhiale, dove i circuiti sono alloggiati nelle astine e i ri-
cevitori sono sostituiti da vibratori ossei che, collocati all’estre-
miti delle aste, trasmettono le vibrazioni sonore alle mastoidi
(Fig. ). In generale, le protesi a conduzione ossea possiedono
una limitata potenza e risposte a frequenze ristrette; richiedono
inoltre una notevole energia e sono difficili da mantenere nel-
I'appropriata sede del capo.

Le protesi a conduzione aerea (Fig. 3) rappresentano i dispo-
sitivi pi efficaci e pil frequentemente usati. Queste includono: gli
apparecchi acustici a scatola, di dimensioni notevoli e ormai tecno-
logicamente superati; i retroauricolari; gli endoauricolari; le prote-
si a occhiale per via aerea, scarsamente utilizzate nelle sordita in-
fantili e superate, per praticita d’uso e rendimento elettroacustico,
dalle protesi retro- ed endoauricolari,

La protesi acustica piu completa e versatile & sicuramente
quella retroauricolare, che costituisce attualmente lo standard
protesico nella sordita infantile. Tutte le componenti elettroni-
che sono collocate in un guscio sagomato posto dietro al padiglio-
ne auricolare, da dove i suoni, amplificati ed elaborati, vengono
convogliati, tramite un tubicino di plastica, alla chiocciola “su mi-
sura” situata nel condotto uditivo esterno (Fig. 4). Questo tipo di
apparecchio @ in grado di contenere i circuiti piu1 evoluti e di pro-
cessare adeguatamente il segnale in ingresso consentendo, grazie
all'elevata potenza di uscita e ai controlli automatici di guadagno,
la correzione di deficit uditivi gravi e profondi,

Esiste anche una protesi retroauricolare dotata di ricevitore
radio FM, incorporato come ausilio uditivo, utilizzata nelle situa-
zioni didattiche o per la ricezione di messaggi in ambienti parti-
colarmente rumorosi.

La tecnologia si é notevolmente evoluta, seguendo anche una
forte richiesta dell'utenza, nel settore delle protesi acustiche in-
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tabilita estetica. Un indubbio vantaggio di queste protesi & costifui-
fo da un ascolto pit fisiologico e da un aumento dellefficacia sonora
derivante dal posizionamento del microfono al centro della conca,

Le protesi intrauricolari consentono la correzione di deficit
medi, gravi e, in condizioni particolari, anche profondi. I

Le protesi intrameatali consentono un’ottima correzione dei
deficit di grado lieve e medio, grazie a una minimizzazione del
volume residuo fra ricevitore e membrana timpanica, con conse-
guente migliore utilizzo dell’energia.

Entrambi questi tipi di protesi non sono perd idonei per 'uso
nei neonati e nei bambini piccoli a causa delle ridotte dimensio-
ni del condotto uditivo e del cambiamento continuo della morfo-
logia dell'orecchio nel corso dell'accrescimento corporeo.

| dudito nel bambino

Le nuove tecnologie

disturb

Vibratore
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Negli ultimi anni, la miniaturizzazione ¢ 'integrazione dei com-
ponenti, unitamente alla tecnologia informatica, hanno reso pos-
sibile la nascita di nuove classi di apparecchi acustici, capaci di
elaborare in tempo reale un numero estremamente elevato di in-
formazioni e di adattarsi a quasi tutte le situazioni di ascolto.
La tecnologia digitale applicata alle protesi acustiche si & av-
valsa di due metodiche completamente diverse per I'elaborazio-
ne e il frattamento del segnale: la prima ¢ data da una program-
mazione digitale di circuiti analogici (protesi programmabili di-
gitalmente); la seconda dalla ben pilt complessa elaborazione to-
talmente digitale del segnale (protesi totalmente digitali).
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I Protesi programmabili digitalmente

I Inquesto tlpu diy protesi le prestazioni di un normale amplificato-
I re analogico vengono regolate da segnali digitali. La programma-
I zione si ottiene mediante inserimento dell'audiogramma del pa-
! ziente in un PC. Una volta inseriti i dati relativi all'ipoacusia del
I paziente, il programmatore consente di definire la curva di rispo-
! sta ideale della protesi. Le regolazioni vengono memorizzate nel
! microchip dell'apparecchio acustico e possono essere richiamate
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Figura 3 Apparecchi acustici a conduzione aerea dal paziente, opportunamente istruito, in base alle diverse situa-

zioni di ascolto. Le regolazioni dell'apparecchio sono comunque
sempre modificabili a seconda dei cambiamenti che intervengo-
no nell'ipoacusia del paziente.
[ progressi ottenuti con I'avvento degli apparecchi program-
mabili rispetto alle protesi analogiche tradizionali si possono cosi
sintetizzare:
@ maggior numero di regolazioni
® maggiore precisione nelle regolazioni
® maggiore flessibilita applicativa
@ migliore riproducibilita dei parametri di ascolto
® regolazione per diverse situazioni di ascolto
® dimensioni ridotte.
Di conseguenza i vantaggi per il paziente sono:
® migliore adattamento dell'apparecchio al quadro acustico
® accettazione immediata con ridotto tempo di adattamento ri-
spetto alle protesi convenzionali

@ migliore comprensione del parlato anche nel rumore

® assenza di distorsione anche in presenza di suoni estremamen-
te forti

® minimo rumore interno

@ migliore sfruttamento del residuo uditivo, con la possibilita di
utilizzare e di memorizzare differenti curve di risposta, richia-
maki]i dal paziente in virti delle differenti situazioni di ascolto,

Figura 4 Apparecchio acustico con chiocciola

trauricolari e, ancora piu di recente, in quello delle protesi intra-
meatali a totale scomparsa nel condotto uditivo esterno.

Nelle protesi intrauricolari tutte le componenti sono collocate in
un guscio “su misura” che si inserisce direttamente nella conca au-
ricolare o ne. condotto uditivo, Caratteristiche di tali apparecchi so-

1 8 no l'ottimale collocazione acustica del microfono e I'elevata accet-




Protesi totalmente digitali

Nelle protesi acustiche totalmente digitali il segnale in arrivo
viene elaborato in un microcomputer incorporato, secondo un
programma specifico che determina la risposta in frequenza, il
guadagno e I'uscita massima.

Gli apparecchi acustici digitali sono dotati di un processore in
grado di riconoscere il parlato dal rumore di fondo e di effettua-
re, mediante migliaia di calcoli in tempo reale, un’analisi statisti-
ca del segnale. 1 dati cosi raccolti forniscono la rappresentazione
dell’ambiente sonoro indispensabile per regolare automatica-
mente Pamplificazione. Le frequenze in cui predomina il parlato
vengono in tal modo esaltate, quelle dove il rumore prevale sop-
presse. Si ha cosi la possibilita di disporre di un sistema in grado
di correggere qualsiasi deficit uditivo, esimendo l'ipoacusico dal-
T'operare con comandi esterni, con una qualita sonora il piu vici-
no possibile a quella fisiologica.

Questi tipi di protesi sono facili da usare, estremamente per-
sonalizzati e con una eccezionale resa sonora; il tutto con un
consumo energetico minimo, paragonabile a quello di un appa-
recchio analogico tradizionale,

Applicazione della protesi acustica

[;applicazione della protesi acustica nel bambino deve essere il pii
precoce possibile, poiché la mancanza di input uditivo ha delle ri-
percussioni molto gravi sull'acquisizione del linguaggio, sullo svi-
luppo intellettivo, sul controllo espressivo e sulla vita di relazione.

E imperativo fornire al piccolo paziente 'informazione sonora
pill ampia possibile, al fine di sfruttare le possibilita plastiche
delle strutture cerebrali per apprendere e mantenere il linguag-
gio verbale. Si dovra quindi applicare una protesi dotata di am-
plificazione sicuramente adeguata e con la piii ampia gamma di
risposta frequenziale; solo nel prosieguo della terapia, sulla base
dei controlli di resa protesica e delle osservazioni dei genitori e
del logopedista, si potra personalizzare al meglio il circuito, adat-
tandolo perfettamente al tipo di deficit.

Lamplificazione erogata dovra essere adeguata alla correzione
del deficit ma non eccessiva al punto da provocare ulteriori lesioni.

La grossa difficolta nella protesizzazione acustica dei bambi-
ni & data dalla determinazione della soglia di disagio; ¢ quindi
opportuno, nella fase di applicazione e nei primi periodi di uso
della protesi, tenersi su livelli di uscita massima inferiori rispetto
a quelli teoricamente necessari.

Nei piccoli pazienti con deficit bilaterale la protesizzazione
dovrebbe essere sempre binaurale, per prevenire il deteriora-
mento uditivo, consentire la spazialita dei suoni, I'eliminazione
dell'effetto ombra del cranio, la migliore discriminazione della
voce nel rumore e la sommazione binaurale.

In presenza di ipoacusia neurosensoriale o cofosi monolaterale
con orecchio controlaterale normoacusico, & sempre consigliabile
non protesizzare ma sottoporre il paziente a controlli semestrali
inizialmente e annuali successivamente, lasciando a lui stesso, una
volta adolescente o adulto, la decisione.

Per quanto riguarda I'opportunita di applicare protesi acusti-
che temporanee nei piccoli pazienti affetti da otite media secreti-
va, sono state ampiamente dimostrate le negative conseguenze
della deprivazione sensoriale uditiva anche lieve nei primissimi
anni di vita; in particolare, & documentato, nei bambini affetti da
otite media secretiva severa, un ritardo del linguaggio e dello svi-
luppo intellettivo. Sulla base di questi dati, & opportuna una cor-
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rezione del deficit con amplificazione acustica nei casi in cui le
normali terapie, che vanno dalle cure inalatorie-insufflatorie al
drenaggio transtimpanico, non diano i risultati attesi in tempi ra-
gionevoli.

Ausili vibrotattili

In caso di sordita neurosensoriale profonda bilaterale o di cofosi,
quando non & tecnicamente possibile I'utilizzo dell'amplificazio-
ne acustica, esiste la possibilita di far pervenire I'informazione
sonora alle aree cognitive.

Tale possibilita & costituita dalla stimolazione vibrotattile, in
cui il suono captato dal microfono viene trasmesso alla pelle, nelle
zone pill ricche di recettori, sotto forma di vibrazione, utilizzando
trasduttori eleftromagnetici, in modo tale da comunicare un limi-
tato numero di informazioni atte a ricostruire il messaggio.

Le finalita di questo sussidio sono:

@ migliorare le performance della protesizzazione classica in caso di
ipoacusia profonda, facilitando la discriminazione delle parole

@ permettere la percezione di suoni e rumori ambientali evitan-
do I'isolamento sonoro

® aumentare la percezione e l'autocontrollo della voce

@ facilitare il riconoscimento di alcune caratteristiche della pa-
rola quali il ritmo, la durata, I'accento e la sonorita.
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molatore. Gli elettrodi vengono inseriti nella scala timpanica
cocleare, mentre il ricevitore stimolatore e alloggiato nella ma-
stoide.

Lintervento che porta alla messa in situ del sistema interno &
un'operazione di microchirurgia eseguita in anestesia generale
che, nel bambino, pud durare circa 2-3 ore e i cui passaggi fonda-
mentali sono: mastoidectomia, timpanotomia posteriore, costru-
zione del letio mastoideo per il ricevitore-stimolatore, cocleosto-
mia, inserimento del filo elettrodico nella scala timpanica e fis-
saggio del sistema.

La degenza e di pochi giorni e le complicanze non sono diver-
se da quelle della comune chirurgia ofologica.

Limpianto cocleare
nel bambino

Sandro Burdo

Responsabile U.0. Audiovestibologia - ORL 2%
Ospedale di Circolo, Varese
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cosiddetta condizione di sordomutismo; al contrario, la ri-

abilitazione puo essere rapida e pressoché completa se, a
una diagnosi precoce, segue I'immediato trattamento protesico
riabilitativo.

In caso di sordita infantili congenite, la diagnosi precoce
particolarmente determinante ai fini prognostici poiché e risa-
puto che il linguaggio verbale e le capacita comunicative del pa-
ziente sono appresi in gran parte nei primi 3 anni di vita, quando
la plasticita cerebrale & massima; quindi, piit lungo & il silenzio,
peggiori saranno i risultati.

Alla diagnosi precoce, pero, deve seguire anche il trattamento
immediato che, oggi, si puo avvalere di due strumenti protesici,
vale a dire la prolesi acustica e impianto cocleare, entrambi
supportati da un adeguato training logopedico; & per questo che
si parla di trattamento protesico riabilitativo.

In realta i due presidi protesici non sono alternativi poiché
uno & un amplificatore che stimola i residui uditivi del paziente,
mentre 'impianto cocleare & un vero e proprio organo sensoriale
artificiale.

L a sordita infantile profonda o fotale non trattata porta alla

Limpianto cocleare

Limpianto cocleare (chiamato, in modo spettacolare dai media,
anche “orecchio bionico”) non e altro che una coclea artificiale
ed e costituito da due parti: una esterna e una interna, inserita
chirurgicamente nell'osso temporale.

La parte interna ripristina I'anatomia dell'orecchio del sordo
e si compone di una serie di elettrodi pilotati da un ricevitore-sti-

La parte interna viene pilotata da un sistema esterno che ri-
pristina, a sua volta, la funzione e costituisce la parte visibile,

[l sistema esterno si compone di un microfono che, dopo aver
captato i segnali acustici, li invia a uno speech processor che li
elabora come la coclea e li trasmette a un’antenna che viene
mantenuta in sifu sul ricevitore-stimolatore grazie a un magnete
(Fig. 1).

La vera coclea artificiale &, quindi, lo speech processor men-
tre tutti gli altri dispositivi servono a captare il suono o a veicola-
re i segnali elaborati fino a stimolare nel modo piu efficace le fi-
bre del nervo acustico (Fig. 2).

Ogni paziente sordo dovra dotarsi, tuttavia, di una coclea
artificiale personale che si adegui alle caratteristiche funzio-
nali del proprio nervo acustico, per cui ogni speech processor
dovra garantire una stimolazione individuale e unica per cia-
scun soggetto.

Due sono le variabili grazie alle quali la stimolazione prodotta
dallo speech processor viene adattata alle necessita funzionali
del nervo acustico del singolo paziente: la stralegia di codifica-
zione e lamappa cocleare.

Per strategia di codificazione si intende le modalita con cuilo
speech processor simula la fisiologia cocleare.

Oggi disponiamo di impianti con strategie temporali, frequen-
ziali e miste,

Le strategie temporali possono essere usate da impianti co-
cleari con un ridotto numero di elettrodi e presuppongono che la
coclea codifichi le principali caratteristiche del suono soprattut-
to grazie ad alte frequenze di stimolazione delle fibre nervose.

Le strategie frequenziali (dette anche tonotopiche) riprendo-
no, invece, il noto concetto della codificazione cocleare tonotopi-
ca, ma a bassa frequenza di stimolazione, mentre le miste non
sono altro che le strategie tonotopiche in grado, pero, di produr-
re frequenze di stimolazione elevate.

il‘ ? . <
4 - :

Figura 1 Implanto cocleare. Il suono viene captato dal microfono (1), trasferito (2) alfo speech processor (3) cfie lo ritrasmette, attraverso il

microfono (4), all'antenna (5). L'antenna, grazie alla trasmissione radio, invia il segnale elaborato soltocute al ricevitore-stimolatore (6) che
lo ripartisce agli elettrodi intracocleari (7) che stimolano il nervo acustico (8)




Figura 2 A: parte interna dell'impianto cocleare; B: speech processor a scatola; C: nuovo speech processor retroauricolare

Scelta la strategia di codificazione, & necessario adattare le
modalita di attivazione di ciascun elettrodo intracocleare alle ca-
ratteristiche di scarica delle fibre nervose del paziente costruen-
do la cosiddetta mappa cocleare, unica per ciaseun individuo e
che nei primi anni deve essere rifatta piit volte per adattarsi non
solo alle modifiche funzionali indotte sul nervo acustico dalla sti-
molazione elettrica, ma anche alle modifiche corticali che vengo-
no prodotte nel bambino sordo congenito.

Clinica della sordita infantile
invalidante

La diagnosi precoce, come & stato detto, & determinante perché
un ritardo difficilmente potra essere pienamente compensato
anche dalla migliore delle strategie protesico-riabilitative.

(ggi la diagnosi in un bambino sordo congenito dovrebbe esse-
re fatta prima dei 6 mesi di vita e non dovrebbe limitarsi al solo
studio dei potenziali evocati troncoencefalici poiché essi informa-
no solo sulla funzionalita uditiva di un ristretto campo tonale; do-
vrebbe, invece, essere attuata una completa strategia che consen-
tanon solo la ricostruzione di tutto 'audiogramma e cioe che quan-
tifichi non solo l'impairment, ma che permetta anche la valutazio-
ne della disabilita comunicativa.

I trattamento logopedico viene iniziato immediatamente,
supportato da protesi acustiche di potenza e da un vibratore bi-
canale da appoggiare allo sterno.

1 progressi riabilitativi vengono monitorati con videoanalisi op-
porfunamente strutturate, ricordando di trattare il bambino nor-
malmente, evitando di comunicare con i gesti ed enfatizzando il
ruolo della madre nell’educazione, con l'obiettivo di permettere al
piccolo paziente una comunicazione pressoché normale, soprat-
tutto in termini di “comprensione” grazie all'uso della lettura la-
biale. In altre parole, & necessario far raggiungere al bambino sor-
do una competenza comunicativa simile a quella dei coetanei; nel
contempo gli verra fatto frequentare il reparto ospedaliero per
renderglielo familiare e per affinare la diagnosi in termini topo-
diagnostici.

Laffinamento diagnostico ha come obiettivi:
® |a ricerca dei rischi chirurgici con la diagnostica per immagini
® |3 valutazione della funzionalita del nervo ottavo
@ |a scelta dell’orecchio su cui intervenire con I'impianto co-

cleare.

Per quanto riguarda i rischi chirurgici, la TAC del temporale
informera fondamentalmente su quattro variabili e ciog: lo spes-
sore della squama temporale dove alloggiare il ricevitore-stimo-

latore; Pampiezza del recesso facciale e quindi il rischio di ingiu-
ria iatrogena del settimo nervo cranico; la condizione morfologi-
ca della coclea; le dimensioni del condotto uditivo interno.

Tralasciando gli altri indici radiologici, la coclea puo apparire
normale, malformata o ossificata.

La coclea normale non crea, ovwiamente, problemi, mentre
tra le malformazioni cocleari, la piu frequente, pur nella sua rari-
ta, & la cavita comune, o malformazione di Mondini, dove non esi-
stono le parfizioni cocleari.

Nella sindrome di Mondini 'impianto cocleare non & con-
troindicato, ma i risultati difficilmente potranno raggiungere
P'eccellenza poiché non e possibile una vera stimolazione tonoto-
pica. Lossificazione cocleare &, invece, abbastanza frequente
nelle sordita acquisite post-meningitiche e, pur non essendo an-
ch'essa una controindicazione assoluta, limita sicuramente i ri-
sultati riabilitativi; a questo proposito, & utile ricordare che nelle
sordita post-meningitiche & sempre utile eseguire anche una
RMN poiché non sempre la TAC ¢ in grado di evidenziare le fibro-
si della scala tympani.

Infine, le dimensioni del condotto uditivo inferno potranno
far sospettare un’ipoplasia o addirittura un’agenesia del nervo
acustico. Quest’ultima & 'inica vera coniroindicazione assolu-
ta allimpianto cocleare in eta pediatrica poiché I'ipoplasia non
preclude una corretfa stimolazione, ma la sicura diagnosi dif-
ferenziale tra ipoplasia e agenesia puo essere solo funzionale e
pud essere raggiunta con la quantificazione del guadagno pro-
tesico servendosi di test prechirurgici non solo soggetiivi, ma
anche oggettivi.

Lapprofondimento diagnostico morfologico e funzionale, ol-
tre a informare sui rischi chirurgici e sulle eventuali controindi-
cazioni all'impianto cocleare, consente di scegliere I'orecchio su
cui intervenire, preferendo quello con minori rischi e con la mi-
glior risposta funzionale.

Sempre in tema di approfondimento diagnostico, si vuole sot-
tolineare I'estrema importanza dei controlli audiologici in caso
di meningite infantile. Si tratta, infatti, di una vera e propria ur-
genza poiché il bambino non ¢ in grado di segnalare un deficit
uditivo, che deve essere identificato precocemente sia per pro-
grammare un intervento di impianto cocleare immediato nel ca-
s0 di ossificazione iniziale, sia per I'effetto devastante che la sor-
dita improvvisa pud produrre sulla psiche del piccolo paziente,
potendo portare fino allautismo, come sara descritto in seguito.

11 bambino sordo congenito, protesizzato prima dei 6 mesi, ben
valutato audiologicamente dal punto di vista sia morfologico che
funzionale e seguito con metodiche riabilitative protesico-cogniti-
ve che gli abbiano permesso una naturale maturazione comunica-
tiva, I;ra i 12 e i 30 mesi viene sottoposto all'intervento di impianto
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. Circolo di Varese (169 pazienti al mese di otfobre 2000)

2 2 . Figura 3 Casistica del Servizio di Audiovestibologia dell’'Ospedale di

cocleare e dopo circa un anno dalla chirurgia potra anche essere
dimesso dal trattamento riabilitativo poiché il solo impianto nel-
I'ambiente familiare e di svago e sempre I'impianto collegato a un
sistema di trasmissione a modulazione di frequenza durante I'at-
tivita scolastica gli permetteranno una comunicazione pressoché
normale.

La prognosi nel trattamento
della sordita infantile

[ risultati appena descritti sono propri solo dei casi di sordita
profonda o totale diagnosticata e trattata molto precocemente e
con metodiche adeguate.

In realta, i risultati riabilitativi delle sordita infantili profon-
de o totali trattate con impianto cocleare variano in base all'eta
di intervento, alle metodiche riabilitative prechirurgiche, ai resi-
dui uditivi e alla presenza di disfunzioni extrauditive della comu-
nicazione. )

Le considerazioni qui di seguito riportate sono frutto dell'e-
sperienza acquisita su 169 pazienti trattati con impianto coclea-
re presso il Servizio di Audiovestibologia dell'Ospedale di Circolo
di Varese al mese di ottobre 2000 (Fig. 3).

'eta come variabile

Come ¢ stato detto, il linguaggio verbale viene appreso prevalen-
temente nei primi 3 anni di vita poiché questo ¢ il momento in
cui il sistema nervoso centrale possiede le massime capacita di
apprendimento di quanto viene udito. Per tal motivo & necessario
intervenire molto precocemente nel sordo congenito proprio per
sfruttarne la plasticita cerebrale, cosi da permettergli un’acqui-
sizione del linguaggio quasi naturale; nelle sordita acquisite sara
invece la memoria uditiva che consentira di sfruttare immediata-
mente l'udito artificiale dell'impianto cocleare. Memoria uditiva
e plasticita cerebrale sono quindi le due prineipali variabili, una
vincolata all'altra, da cui dipendono i risultati.

Nella Figura 4 sono riportati i risultati nel riconoscimento e
nella comprensione verbale di tre gruppi di pazienti sordi totali
congeniti: il primo impiantato prima dei 3 anni (gruppo omoge-
neo 1B), il secondo fra i 3 e i 5 anni (gruppo omogeneo 2B) e il
terzo traib e i 12 anni (gruppo omogeneo A).

Pazienti con impianto
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Figura 4 Come si puo nolare, I'eta di Implanto gioca un ruolo
determinante sia per I'entita che per la velocita con cui sf ottengono [
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risultati riabflitativi definitivi poiché il bambino piccolo ottiene | migliori

risuitati e molto pit rapldamente

Come si puo notare, i risultati sono migliori e piu rapidi nel
bambino molto piccolo.

Metodiche riabilitative prechirurgiche

Molti sono convinti che esista una sola metodica riabilitativa del-
la sordita, ma questo non corrisponde alla realta; e peraltro ne-
cessario conoscere il loro ruolo prognostico poiché parecchi ge-
nitori richiedono I'impianto cocleare dopo periodi anche lunghi
di riabilitazione con o senza protesi acustiche.

Esistono due grandi scuole di riabilitazione della sordita:
quella gestuale e quella oralistica.

La metodica gestuale ritiene che il linguaggio dei segni sia la
vera lingua dei sordi, che vengono quindi considerati quasi come
una minoranza che necessita di interpreti quando si voglia comu-
nicare con il mondo degli udenti.

Loralismo ritiene, invece, che anche i sordi possano comuni-
care verbalmente purché opportunamente trattati. In realta non
esiste un'unica metodica oralistica, essendo oggi tre gli indirizzi
principali, ossia I'oralismo espressione-dipendente, I'oralismo
udito-dipendente, o metodo acupedico, e il metodo protesico co-
gnitivo.

Loralismo espressione-dipendente si rivolge soprattutto alla
riabilitazione delle abilita espressive del piccolo paziente, sfru-
tando marginalmente le potenzialita protesiche e affidandosi in-
vece alla lettura labiale per la discriminazione verbale, cercan-
do, nel contempo, di far sviluppare al bambino soprattutto le
cump;benze cognitivo-linguistiche.
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Il metodo acupedico, a sua volta, sottintende che le compe-
tenze cognitivo-linguistiche possano essere apprese autonoma-
mente se 'udito del bambino viene stimolato in modo adegnato
con l'amplificazione, grazie alla quale & peraltro possibile rag-
giungere buoni livelli di discriminazione verbale.

Rilevanza della riabilitazione linguistico-cognitiva da una
parte e grado di sfruttamento dell'amplificazione dall’altra rap-
presentano dunque le due principali diversita dell'oralismo clas-
sico rispetto al metodo acupedico.

La terza metodica riassume le caratteristiche principali delle
altre due ed & stata codificata da chi scrive considerando, da una
parte, limiti e pregi di quelle appena descritte e dall’altra I'enor-
me potenzialita della moderna tecnologia protesica.

E infatti innegabile che oggi la tecnologia protesica, purché
sfruttata in modo competente, possa ripristinare la funzionalita
uditiva in un modo pitt che sufficiente a livello sia quantitativo
che qualitativo e non necessiti degli ossessionanti interventi ri-
abilitativi sul piano dell’allenamento acustico che spesso veniva-
no proposti con il metodo acupedico. Del pari, & altrettanto evi-
dente come la riabilitazione linguistico-cognitiva tipica dell'ora-
lismo tradizionale possa essere veicolata atfraverso 'udito, a pat-
to che la funzionalita sensoriale sia controllata continuamente,
come solo le logopediste di estrazione acupedica sanno fare.

Sulla base della classificazione appena descritta, abbiamo
voluto verificare quale effetto produca sui risultati la metodica
riabilitativa prechirurgica seguita dal bambino sordo (Fig. 5).

Sono stati considerati 12 bambini di eta compresatrai2ei
10 anni, suddivisi in base alle loro esperienze riabilitative prechi-
rurgiche; ogni gruppo era costituito da 3 pazienti.

Sono state valutate le performance medie di ciascun gruppo
in quattro periodi fino al secondo anno di distanza dall’inferven-
to di impianto cocleare, considerando la comprensione elemen-
tare senza 'ausilio della lettura labiale. E importante sottolinea-
re che tutti i pazienti sono stati seguiti con il medesimo metodo
protesico cognitivo dopo I'intervento di impianto cocleare.

Lesperienza di chi scrive, quindi, evidenzia che chi ha impa-
rato la lingua dei segni anche con 'impianto cocleare difficil-
mente potra essere autonomo nella societd degli udenti, mentre

Metodiche riabilitative
Comprensione

2

E:

2

= Preimplanto
o Anvadone
= 1" mese
B & mee
= 12" mese
o 18" mese
a 4 mese

Figura5 Come si puo notare dagli istogrammi, i bambini che hanno
imparato la lingua dei segni non hanno raggiunto risultali sufficienti
per la loro autonomia comunicativa. Quelli seguiti con metodi
oralistici, invece, hanno oftenuto risultati brillanti. | bambini che hanno
seguito il metodo acupedico hanno incontrato le difficolta maggiori,
e pazienti trattati con if metodo protesico cognitivo hanno ottenuto
buoni risultati come gli oralisti tradizionali, ma piu rapidamente.

chi ha seguito metodiche di tipo oralistico sara in grado di comu-
nicare in modo pil che sufficiente, anche se chi & stato rieducato
con metodo acupedico incontrera le maggiori difficolta e chi ha
seguito il metodo protesico cognitivo concludera pilt rapidamen-
te il proprio training riabilitativo.

Presenza di residui uditivi

Fino a qualche anno fa gli impianti cocleari erano riservati solo
alle sordita totali e venivano considerati il trattamento da evitare
finché possibile.

1 risultati elinici hanno tuttavia modificato questo atieggia-
mento negativo, tanto che oggi le sordita profonde, anche con
tutte le frequenze mantenute, trovano una precisa indicazione
all'impianto cocleare e ottengono risultati migliori rispetto alla
protesizzazione acustica tradizionale. Le loro performance, inol-
tre, sono migliori anche di quelle ottenute dai sordi totali della
stessa etd e che hanno seguito la medesima metodologia riabili-
tativa prechirurgica (Fig. 6), probabilmente perché la funziona-
lita del loro nervo acustico @ sicuramente mantenuta a livelli
molto elevati. Questo & peraltro il motivo per cui, in alcuni Centri
di ricerca, si sta valutando di ampliare le indicazioni anche alle
sordita gravi,

Grazie ai risultati ottenuti con questa categoria di pazienti,
quindi, 'impianto cocleare ¢ diventato il trattamento elettivo del-
le sordita percettive invalidanti e non & pilt considerato una tera-
pia di ripiego quando la protesizzazione acusiica & inefficace.
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Figura 6 Riconoscimento e comprensione per soggetti sordi
congeniti profondi (gruppo E) e totali (eruppo A) con impianto
effettuato tra i 5 e i 12 anni
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Disfunzioni comunicative extrauditive

La presenza di disfunzioni comunicative extrauditive limita i
risultati riabilitativi e se questo puo essere evidente in tuttii ca-
si di patologie neuropsichiatriche note, altrettanto non puo es-
sere affermato quando 1a malattia causa della sordita ha provo-
cato danni che una volta, prima dell’avvento degli impianti co-
cleari, venivano confusi con gli effetti della sordita stessa. Par-
liamo delle sordita acquisite da meningite in etd pediatrica,
dove alla sordita si possono associare un “ritardo pervasivo del-
P'apprendimento” e una risposta ritardata allo stimolo elettrico
(delayed response). | sintomi associati appena descritti posso-
no essere interpretati come complicanza di un'encefalite, ma
la diagnosi & solo clinica poiché nella nostra esperienza essi
spesso non sono associati ad altri deficit neurologici focali e non
lasciano alcun segno nella diagnostica per immagini ad alta ri-
soluzione.

11 ritardo pervasivo dell'apprendimento pud essere presen-
te a vari gradi fino all’autismo e pud essere associato 0 meno al-
la delayed response, producendo enormi difficolta al clinico sia
per il mappaggio cocleare che per la programmazione riabili-
tativa.

Per quanto riguarda la complicanza della delayed response,
essa porta a richiedere livelli di stimolazione elettrica molto
elevati e che possono ritornare alla normalita anche dopo alcu-
ni anni dall'attivazione, mentre il ritardo pervasivo dell'appren-
dimento non consente di seguire il metodo protesico cognitivo,
che viene sostituito dalla riabilitazione bimodale (metodo ge-
stuale affiancato dall'oralismo tradizionale) finché il bambino
non & in grado di seguire vantaggiosamente metodiche meno
primitive.

Nella nostra casistica (Fig. 7), su 10 bambini con sordita
post-meningitica insorta in eti prescolare e trattati entro un
anno dall'insorgenza, solo 3 hanno raggiunto immediatamente ri-
sultati brillanti come @ lecito aspettarsi da un paziente con una
buona memoria uditiva supportata da un'elevata plasticita cere-
brale. Per quanto riguarda i 7 rimanenti: uno ¢ autistico, con
un'eccellente e rapida riattivazione della funzionalita uditiva
grazie all'impianto cocleare; tutti gli altri hanno avuto gradi mi-
nori di ritardo pervasivo dell’apprendimento. Per due di questi
ultimi si e associata una delayed response uditiva che ha rag-
giunto la normalita dopo pochi mesi in un caso e dopo 2 anni nel-
l'altro.

La sordita da meningite &, quindi, una malattia gravissima
non solo per gli effetti uditivi, ma anche per le complicanze neu-
ropsichiatriche e per le gravi compromissioni dell’apparato
uditivo che spesso non si limitano solo alla distruzione delle cel-
lule sensoriali, producendo danni funzionali sconosciuti fino al-
V'avvento degli impianti cocleari e complicandosi ulteriormente
con l'ossificazione della scala timpanica, precludendo addirit-
tura la possibilita del trattamento chirurgico.

Liopera del pediatra nel caso di sordita da meningite &, quin-
di, determinante poiché la diagnosi precoce consente di identi-
ficare eventuali ossificazioni iniziali che devono portare a una ve-
ra e propria urgenza chirurgica e nel contempo di attuare tutte
le strategie che tendano a limitare gli effetti devastanti che la
sordita acquisita provoca sulla psiche del piccolo paziente, an-
che su quello che non ha subito danni neuropsichiatrici ecla-
tanti, come testimonia il terrore che coglie molti bambini con
sordita acquisita quando si voglia togliere loro 'impianto duran-
te il sonno.

Riconoscimento

IPasole & mingto

Percentuse

Figura 7 Riconoscimento e comprensione verbale in quattro gruppl
di pazienti. | primi due sono bambini sordi congeniti con impianlto a
2-3 anni (1B) e a 4-5 anni (2B) rispettivamente. | rimanenti due grupp!
rappresentano sordita da meningite: il primo senza complicanze (1D)
e il secondo con complicanze (2D). Si noti come | bambini sordi da
meningite non complicata raggiungano risultati eccellenti come i
bambini sordi congeniti trattali molto precocemente

Conclusioni

Limpianto cocleare rappresenta oggi il trattamento di elezione
per le sordita pediatriche invalidanti.
I risultati possono essere eccellenti fino a raggiungere la nor-
malita comunicativa in tre categorie di pazienti, vale a dire:
@ il sordo congenito, anche totale, diagnosticato entro i 6 mesi di
vita e sottoposto a impianto non olire il terzo anno di vita
@ il sordo profondo con residui uditivi su tutte le frequenze, che
abbia raggiunto ottime competenza e performance linguistica
e c].le venga impiantato prima dell’adolescenza

@ S ’I!ﬁ



® il bambino con sordita acquisita e non complicata da disfun-
zioni neuropsichiatriche.

Negli altri pazienti & necessario valutare tutte le variabili per po-
ter formulare delle prognosi attendibili, ricordando che memoria
uditiva e plasticita cerebrale sono le principali, ma nel contempo
¢ necessario considerare anche le metodiche riabilitative seguite
nella fase prechirurgica, la funzionalita del nervo ottavo e la pre-
senza di complicanze neuropsichiatriche.
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La rieducazione
logopedica
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ne e il mancato sviluppo dell'analizzatore centrale del lin-

guaggio. La possibilita di recuperare queste funzioni e cor-
relata al livello uditivo, all'epoca d'insorgenza della sordita, alle
abilita percettive, all’acuita visiva, allo sviluppo neurologico e al-
le capacita cognitive del soggetto.

Laprecocita (entroi 12 mesi d'eta) e la qualita dell’intervento
riabilitativo sono determinanti; il tipo d'intervento riabilitativo
prescelto e I'insieme delle strategie d'amplificazione acustica adot-
tate condizionano in maniera definitiva I'apprendimento delle abi-
lita linguistiche, soprattutto se avvengono dopo i 12 mesi d’eta.

La situazione clinica d'ogni soggetto, inoltre, costituisce il ba-
gaglio di base sul quale & relativamente possibile intervenire. Se
la stimolazione acustica nei primi anni di vita & carente o inade-
guata, il danno che ne risulta & irreversibile e coinvolge a vari li-
velli tutti gli aspetti linguistici. Una migliore percezione uditiva
influenza non solo aspetti periferici quali il controllo della voce e
dell’articolazione, ma anche I'acquisizione delle abilita lessicali,
semantiche e morfosinfattiche. Se la correzione & insufficiente a
coprire il range delle frequenze, il deficit pud essere compensato
dalle strategie riabilitative, ma il soggetto dovra ricorrere costan-
temente a strategie di decodifica verbale attraverso canali senso-
riali accessori quali 1a vista e il tatto.

1l bambino sordo non acquisisce spontaneamente la lingua
dell'ambiente che lo circonda, ma ha bisogno di un insegnamen-
to specifico per imparare a parlare, a leggere sulle labbra, a leg-
gere testi scritti e a scrivere. La rieducazione non si limita alla
diagnosi e alla strategia protesica, ma deve identificare, attraver-
s0 un continuo monitoraggio del caso, il corretto processo riabili-
tativo. Adattamenti e modifiche durante I'iter consentiranno una
gestione dinamica e il superamento dell’handicap comunicativo.

Lo sviluppo dei processi comunicativo-verbali si realizza con
I'integrazione delle abilita e delle competenze uditive, visive, tat-
tili e kinestesiche. L'udito non puo essere considerato solo come
mezzo per esplorare il mondo sonoro, perché si situa tra le abili-
ta legate alle funzioni centrali: la percezione e le prassie, basi
dello sviluppo e della strutturazione delle competenze comunica-
tive e linguistiche vere e proprie.

Liudente ascolta anche quando non si parla direttamente con
lui, con lui si parla molto e sempre, anche di aspetti della realta e
di elementi non visibili, ascolta parole e concetti che pur non ca-
pendo completamente immagazzina in qualche modo nella sua
esperienza, per ritrovarli e riutilizzarli in un secondo tempo.

La rieducazione si modula proprio dall’esame dei parametri
percettivi universali e comuni a tutte le percezioni (I'udito, la vi-
sta, il'tattu, il gusto e l'olfatto); essi sono:

L a sordita neurosensoriale comporta un'alterata acquisizio-

|

sl

oujquieq |au oupnp |

25



| dudito nel bambino

disturbi

i

26

@ detenzione

@ discriminazione
@ identificazione
@ riconoscimento.

Nell'iter saranno analizzati i parametri specifici della percezione

uditiva:

@ coordinazione uditivo-motoria

@ separazione figura/sfondo

@ costanza della forma o costanza timbrica

@ separazione suono/silenzio

@ discriminazione suono/rumore

@ separazione sonorita impulsive/continue

@ percezione delle dinamiche melodiche

® percezione delle dinamiche d'intensita

@ discriminazione fra suoni continui e suoni continui periodica-
mente interrotti.

11 sordo deve imparare a riconoscere il suono e ad analizzarne la
durata, essere guidato a cogliere le modificazioni prodotte da so-
norita impulsive istantanee, che non sono prolungabili e spesso
non sono riproducibili.

[1 linguaggio del sordo presenta spesso alterazioni che carat-
terizzano negativamente la qualita del suo eloquio. Infatti, nella
norma il linguaggio & caratterizzato anche da informazioni sovra-
segmentarie, da melodiche extra-verbali che caratterizzano la
parola e la frase attraverso I'uso delle forme interrogative, escla-
mative; la prosodia, poi, colora le espressioni verbali attraverso
le sottolineature e le accentazioni,

1 bambini con sordita neurosensoriale grave e profonda han-
no difficolta a distinguere i luoghi e i modi d'arficolazione dei va-
ri fonemi; la protesi acustica amplifica, ma la discriminazione
non & un processo automatico. Il soggetto deve imparare a rico-
noscere i contrasti fonemici, le consonanti sonore, i pattern silla-
biei, i luoghi consonantici e vocalici.

La produzione verbale si arficola in modo globale a partire
dagli aspetti segmentali e sovrasegmentali della parola e della
frase minima e funzionale usata nel linguaggio spontaneo, met-
tendo in secondo piano Iintelligibilita del linguaggio (Iarticola-
zione).

[1 sordo protesizzato tardivamente ha difficolta a monitorare
attraverso la via uditiva la funzione vibratoria delle corde vocali,
la funzione articolatoria, 'eccessiva o ridotta risonanza nasale.
La sua produzione verbale presenta irregolarita di vario genere:
omissioni, asincronie, sostituzioni ece. Lalterato feedbak uditivo
e la scarsa visibilita di alcuni visemi (fonemi che si possono leg-
gere sulle labbra come: t, d, n, p, b, m) portano alla perdita del
corretto target fono-articolatorio e vocalico,

Liuso parziale della serie dei molteplici e fini movimenti degli
organi articolatori perifici che, nella norma, sono continuamente
modulati dai sistemi di feedbak attraverso 1 meccanismi audio-
percettivi, visuopercettivi, propriocettivi, kinestesici, orosenso-
riali, sono in questo soggetto usati in modo non naturale. Spesso
il sordo irrigidisce le posture nel tentativo di imitare e ripetere le
proposte verbali.

Nel bambino sordo alcune tappe linguistiche non evolvono
spontaneamente, sono spostate nel tempo e devono essere porta-
te alla coscienza/conoscenza per essere gestite cognitivamente,
Un sordo profondo deve, infatti, codificare, elaborare, integrare
e generalizzare le esperienze verbali di cui non ha spontanea-
mente percezione,
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La protesi acustica & lo strumento indispensabile a una mi-
gliore qualita d'ascolto, ma solo un training uditivo specifico e
prolungato nel tempo consentira il corretto utilizzo del sussidio
protesico.

Scopo della rieducazione, inoltre, sard quello di attivare stra-
tegie bottom-up (strategie “alte” che cambiano negli anni, per
adattarsi alla realta), che consentiranno al paziente sordo di par-
tecipare e mantenere gli scambi comunicativi e verbali con i con-
testi sociali che lo circondano.

La rieducazione in questa ottica assume due scopi:
® uno diretto alla causa-effetto;

@ |'aliro finalizzato alla soddisfazione e alla convenienza del rap-
porto rieducativo, nella fatica del lavoro che il bambino fa per
realizzarsi: pensare e parlare.

La comunicazione verbale & un mezzo capace di grandi economie
sia nella comunicazione sia nell'interpretazione di cio che succe-
de intorno.

Lesperienza percettiva del vissuto del bambino legata a un
concetto verbale é cercata e ritrovata per classificare gli oggetti
e gli eventi fino alla generalizzazione,

I questa la modalita che il bambino usa per organizzare la co-
noscenza del mondo circostante, utilizzando ed esercitando le
sue potenzialiti cognitive in schemi che tenderanno a espander-
si mediante i processi di assimilazione e adattamento.

La rieducazione logopedica di un sordo profondo preverbale
si struttura a partire dal riconoscimento di oggetti, per costruire
il lessico, base prima per la comprensione verbale; si allarga poi
alla competenza linguistica, che é altra cosa dalla competenza
conversazionale.

I sordi imparano a parlare, ma per molto fempo conversano
male. Tali difficolta sono evidenti nelle:
® inferazioni affettive
@ completamento (batti le manine che arrivera...)
® eyocazione (ti ricordi come fa il cane...)

@ risposia

® descrizione

@ piccola cronaca sociale

® chiacchiere tra amici

® conversazione a tavola

@ gruppi di lavoro a scuola

@ interazioni didattiche

® interviste dove & necessario esprimere un parere,

Anche nella norma pud accadere che in una conversazione i par-
lanti si comprendano solo in parte, ma per i sordi si sommano
due ordini di problemi:

® 3 livello di percezione uditiva “hearing”

® 3 livello di comprensione “understanding”.

1 sordi comprendono poco e colgono solo una parte del linguag-

gio verbale, soprattutto perché:

® oltre a “sentire” devono integrare con la lettura labiale

® devono rielaborare le informazioni fonologiche e differenziarle
a livello sintattico e semantico

® devono infegrare nella propria rete semantica e lessicale le in-
formazioni mancanti.

Essi inoltre:

@ non mantengono il ritmo degli scambi fra i parlanti

@ non riconoscono i gradi di formalita differenti richiesti nelle
di\rﬁrse situazioni
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@ sono disorientati dall’apparente mancanza di coesione testua-
le e di coerenza tematica normalmente accettata e condivisa
dai parlanti

@ sono disorientati dalla ripetizione dell’altro, che li allerta ma a
volte non li aiuta a cogliere la funzione coesiva all'interno del
discorso

@ uniscono con difficolta al codice parola il vissuto affettivo per-
sonale del parlante.

11 fraintendimento, soprattutto fonologico (topo per dopo), &
un’occasione, negli anni, per imparare, in terapia, modalita pit
efficaci di comunicazione attraverso tecniche riparative dal:

@ ripetere in modo identico la parola o la frase

@ riformulare I'enunciato

@ arrivare a comprendere solo le inesattezze dell'enunciato.

Lespressione verbale del sordo & spesso molto ridondante:

® ripete pil volte parte dell'enunciato

@ ricomincia dall’inizio se coglie perplessita nell'interlocutore

® non rispetta I'alternanza dei turni di parola, perseguendo il
suo contenuto

@ non dirige lo sguardo ai diversi parlanti, ma lo mantiene su chi
ritiene lo stia ascoltando e capendo.

Un lavoro di conversazione in piccolo gruppo tra coetanei & utile
per mediare e automediarsi:
@ |'alternanza dei turni di parola
@ |a violazione del sistema dei turni
@ i meccanismi di presa di parola,
per imparare a fronteggiare:
® |e interruzioni non previste
@ |e intrusioni e le divagazioni
@ i segnali paralinguistici (come le pause, i trascinamenti ecc.).

F nei primi mesi di vita che si radicano le interazioni preverba-
li, base dell’evoluzione della conversazione, che in seguito si
traducono in capacita sempre pill sofisticate che hanno a che
fare con:
® i meccanismi di base (alternanza dei turni, sequenze di ri-
mando)

® aspetti specifici quali:

- giochi verbali

-le rime

- le cantilene

- 'umorismo

- la narrazione di storie.

La terapia deve dedicare tempo e attenzione alla stimolazione di
queste produzioni, distinguendo e alternando tra le esercitazioni
di tipo fonologico, di costruzione sintattica, di elencazione e di
ripetizione.

Labilita di ripetizione deve affiancare la denominazione poi-
ché il comportamento imitativo & funzionale all'apprendimento
in quanto:

@ richiama l'attenzione del soggetto

@ fornisce modelli di conversazione pitt adulti

@ introduce e sottolinea le richieste in modo interrogativo/escla-
mativo

® enfatizza alcuni aspetti per: apprezzare, ridere, meravigliarsi.

I giochi verbali sono, anche nella norma, proposti dall’altro.

La filastrocea & una struttura verbale contraddistinta da un

ritmo e contenuti semplici, e puo essere uno strumento per:

@ ricordare nomi (parti del corpo)

® costruire la ritualita dello scambio, facilitando la presa di fur-
no anche quando la competenza linguistica & bassissima (il
hambino deve completare una frase)

e fissare le modalita di partecipazione al gioco (usando le
conte).

La candilena & un fenomeno che ha come base la ripetizione sul
piano ritmico di attivita verbali sottolineata da gesti non verbali,
non presuppone scambi ed emerge in discussioni o momenti di
difficolta dove il bambino pud arrivare a deformare il contenuto e
le regole lessicali.

B un esercizio divertente che disorienta il bambino sordo con
T'uso del registro assurdo e dei “non sense”, introducendolo in un
dispositivo metadiscorsivo e di manipolazione del contesto.

Filastrocche e cantilene, se introdotte precocemente, facili-
tano la comprensione del meceanismo dell wmorismo attraverso
la barzelletta, che & una narrazione breve ma con alta densita
narrativa e stretti legami tra le parti, che devono essere colti al
volo.

Per arrivare a questo livello & necessario lavorare molto sulla
narrazione, che & preparata da attivita discorsive che:

@ oceupano un tempo prolungato

@ sono organizzate in modo che pian piano il bambino impari ad
aggiustare i suoi tentativi fino a renderle adeguate a un discor-
s0 comune, richiesto dall’ambiente specifico.

ouiquieq jau e [QINISIP |

Compilare verbalmente la lista delle cose che servono per...
(viaggiare, mangiare ecc.) & un esercizio di memoria, di lessico,
di pianificazione che coinvolge i bambini in conversazioni allar-
gate dove & possibile giocare anche con elementi intrusi o fanta-
stici, per arrivare a creare nuove tassonomie a partire da elemen-
ti familiari conosciuti.

11 passo successivo & la costruzione di piani e narrazioni che
comprendono serie di azioni gia successe dalle quali ci si puo al-
largare al futuro unendo congiunzioni semplici (... e poi che cosa
si puo fare?).

11 sordo arriva alla eronistoria di quello che gli succede,
ma deve essere introdotto a sviluppare la capacita di fornire
anche:

@ |a sua prospettiva sugli eventi

® il suo punto di vista emotivo

@ |e sue preferenze,

comunicando qualcosa di nuovo a chi lo ascolta per suscitarne
I'interesse.

In efa scolare si pud lavorare su questi livelli usando materiali
molteplici. Apparentemente nel testo scritto & piu facile rendere
oggettiva una serie d'indizi verbali, richiami, schemi che pero
non rispecchiano il modello verbale.
La narrazione & una performance corplessa, ricca di:
@ indizi non verbali
@ sfumature mimiche
@ intensita emotiva
@ toni sommessi
@ prolungamenti vocalici
® gesfi
@ supplementi d'informazioni a rinforzo di aleuni aspetti rispetto
ad ;%ltri. 2 7
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Nella norma il bambino adatta nel tempo i suoi interesst ¢ il suo
polenziale; questo lo porta a perfezionare i tentativi per esprime-
re le sequenze di azioni significative attraverso meccanismi ver-
hali e comunicativi sempre piu sofisticati, fino alla co-narrazio-
ne, che & un fenomeno prima familiare e poi sociale.

La famiglia del bambino sordo per molto tempo non ha il pia-
cere di condividere le esperienze sociali e scolastiche del figlio;
prima il bambino non & in grado di raccontare, poi quando &
pronto non sempre puo farlo con la fluidita necessaria, cosi che
1a soddisfazione @ spesso usurpata dalle correzioni a tutti i livelli.

La necessita iniziale e di apprendere parole selezionate nel-
I'uso dalla realta circostante; le parole e gli oggetti dell'esperien-
za reale mantengono il bambino a un livello di concretezza che
non gli permette di generalizzare spontaneamente, per molto
tempo, i significati delle parole in situazioni contestuali diverse e
a generalizzare i concetti in altri ambiti.

I linguaggio astratto deve essere costantemente proposto,
per permetterne 'uso anche se con tempi pitt lunghi,

11 ritardo quantitativo & modificabile; esiste, infatti, un rap-
porto tra la competenza linguistica e sociale che differenzia i ri-
sultati e I'evoluzione dei singoli soggetti.

1l ritardo dell’acquisizione del linguaggio coinvolge gli aspetti
grammaticali e sintattici soprattutto nei bambini sordi profondi,
che arrivano a comprendere e produrre frasi strutturate sempli-
cemente attraverso la lettura e un preciso lavoro di scrittura, B
questo che permette al sordo di capire, astrarre e apprendere le
regole che nella norma si strutturano a partire dalla semplice
esposizione alla lingua.

La rieducazione lavora per migliorare le strategie d'integra-
zione e completamento delle informazioni linguistiche e delle re-
gole sottostanti.

E nell'area pragmatica che l'intervento si gioca affinché I'in-
terazione comunicativa si strutturi a partire da un’adeguata com-
prensione.

Molti sono i softintesi su cui si articola la conversazione abi-
tuale, molti i rimandi e le informazioni. A questo livello, spesso il
sordo, che non coglie, risponde in modo inappropriato e ambi-
guo, senza rispettare le alternanze, i turni di parole, senza usare
strategie consone al recupero, determinando delle interruzioni
di comunicazione. Ludito, inoltre, regola l'attenzione, I'impulsi-
vita, quindi I'autocontrollo. Il problema non riguarda il livello di
sviluppo intellettivo, ma quello della sua utilizzazione, non delle
strutture cognitive ma del loro contenuto, cioé dell’esperienza
che puo trasmettersi solo attraverso il mezzo linguistico.

La terapia logopedica offre fin dall'inizio al bambino sordo
protesizzato precocemente molte strategie per mediare le diffi-
colta dell’ambiente sonoro e sociale in cui interagisce, per essere
il pitt adeguato possibile prima agli scambi comunicativi, poi ver-
bali, poi agli apprendimenti formali di lettura e scrittura fino alla
capacita di studiare in autonomia.

Uintervento logopedico da specifico diventa nel tempo un ac-
compagnamento dell’evoluzione comunicativa, linguistica e co-
gnitiva del soggetto.

11 terapista, pero, non & un insegnante, quindi non affronta si-
stematicamente in terapia le tematiche didattiche specifiche
delle materie curriculari; rimane tuttavia il mediatore linguistico
di quel soggetto che conosce dalla protesizzazione.

Negli anni il logopedista ne rileva le caratteristiche cognitive
e lo specifico stile di apprendimento e nel rispetto di questa uni-
cita lo introduce a strategie piu alte, all'uso sempre pill compe-
tente e generalizzato delle componenti verbali.
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certamenti da effettuare, dei farmaci da assumere, e di
ogni allro inlervento terapeutico necessario, nonché del
comportamento da tenere per il superamento dello stato morbo-
s, per evitare l'aggravamento, o anche a solo scopo preventivo.

In base a questa definizione rientra a buon diritto la prescri-
zione della protesi acustica o “apparecchio acustico” (denomina-
zione ufficiale documento EN 2999/1S0 9999: 1992).

La pubblica amministrazione, per la concessione della protesi
acustica con spesa a carico del SSN, richiede obbligatoriamente che
la prescrizione sia effettuata dal medico specialista dell'ASL di ap-
partenenza, mentre per la distribuzione al pubblico non vi & una
disposizione normativa che la imponga, anche se il DL n. 30 del 26
gennaio 1988 che identifica il profilo professionale dell'audioprote-
sista afferma che la fornitura protesica, e quindi la vendita, puo es-
sere effettuata solo dopo la prescrizione del medico, non necessa-
riamente specialista, concetto ribadito dal Regolamento della figu-
ra professionale dell'audioprotesista, DM Sanita 14/9/1994 n. 668.

L a prescrizione medica &: lindicazione al paziente degli ac-

La corretta prescrizione
della protesi acustica

Una corretta prescrizione protesica scaturisce dalla diagnosi cli-
nica di sede e grado di perdita uditiva.
Liapparato uditivo pud subire lesioni a carico di:
- orecchio esterno
- orecchio medio
- orecchio interno (coclea)
- nervo acustico
- vie acustiche centrali.

@ [Ina lesione a livello dell'orecchio esterno e medio (apparato
di trasmissione) determina una riduzione quantitativa dello
stimolo sonoro senza introdurre distorsioni qualitative; questa
sordita e facilmente protesizzabile, necessitando solamente
un'amplificazione lineare.

® La sordita cocleare, caratterizzata dal fenomeno distorsivo del
recruitment, presenta un grado maggiore di difficolta nella
protesizzazione in quanto deve essere utilizzata una protesi
dotata di sistema di compressione e limitatore dell'uscita mas-
sima che dovranno essere accuratamente regolati.

® Le sordita conseguenti a una lesione del nervo acustico o dei
centrali nervosi sono difficilmente protesizzabili in quanto il
messaggio amplificato e trasferito e recepito in modo fram-
mentato e alterato dal sistema nervoso centrale.

Per effettuare una correfta prescrizione protesica lo specialista
deve fornire all’audioprotesista il valore della soglia audiometri-
ca in via aerea e ossea, la soglia di evocazione del riflesso stape-
diale (test di Metz) che evidenziera in modo rapido e obiettivo
I'eventuale presenza ed entita del recruitment; questi due para-
meiri permetiono di delimitare il campo dinamico dell'orecchio
da protesizzare.

La curva di articolazione vocale sara il parametro che per-
mettera di prevedere i risultati della terapia protesica e di valu-
tarne la riuscita.

Nel bambino di tenera eta o non collaborante la soglia audio-
metrica, comunque ottenuta, deve essere confermata dall’audio-
metria obiettiva: esame impedenzometrico, quando effettuabile,
e studio dei potenziali evocati uditivi,

Lo specialista audiologo, nella prescrizione della protesi acu-
stica, deve indicare 1 seguenti parametri:

- via di conduzione (aerea, ossea)

- orecchio da protesizzare

- tipo di protesi (retroauricolare, endoauricolare, a vibrazione ossea)

- suadagno elettroacustico

- uscita massima

- eventuale utilizzo di filtraggio dei toni gravi o acuti

- limitazione dell'uscita massima

- compressione

- nel easo di protesi retroauricolare deve essere specificato il tipo
di chiocciola (peduncolo, scheletrato, chiocciola piena), il ma-
teriale di costruzione (duro, morbido, acrilato, silicone) e I'e-
ventuale realizzazione di foro d’aerazione e suo calibro

- tipo di curvetta ed eventuali filtri da inserirvi.

In base a questi parametri 'andioprotesista potra scegliere il
modello e la marca piu adatti per quella sordita e per le partico-
lari esigenze del paziente.

Gli aventi diritto alla fornitura
della protesi acustica e dei sussidi
con spesa a carico del SSN

La legge 30/3/1971 n. 118 ha sancito, per gli invalidi, i minorati e
mutilati, il diritto alla fornitura, con spesa a carico del SSN dei
vari sussidi protesici (art. n. 3).

Larticolo n. 2 di questa legge recita: “Si considerano mutila-
ti e invalidi eivili i cittading affetti da minorazioni congenite o
acquisite, anche a carattere progressivo, compresi gli irregola-
ri psichici per oligofrenie di carallere organico o dismetaboli-
co, insufficienze mentali derivanti da difetti sensoriali e fun-
zionali che abbiano subito una riduzione permanente della ca-
pacita lavorativa non inferiore a 1/3 (34%) o, se minori di anni
18, che abbiano difficolla persistente a svolgere i compiti e le

Sunzioni proprie della loro ela”.

11 DM 2/3/1984 (GU 21/3/1984 n. 80), all'articolo n. 1 individua
con maggior chiarezza le categorie degli aventi diritto alla forni-
tura protesica (nel caso in oggetto, la protesi acustica):

- invalidi civili

- invalidi del lavoro

- invalidi di guerra o per servizio

- privi della vista

- sordomuti

- mingri dianni 18, al fine di garantire un intervento compensati-
*+ 9
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vo e riabilitativo che possa prevenire l'instaurarsi di una disabi-
lita irreversibile.

Larticolo n. 7 comma | dello stesso DL precisa i profili degli aven-
ti diritto ed enuncia le mofivazioni che hanno ispirato il Legislato-
re alla concessione gratuita di quest'oneroso presidio:

- eittadini maggiorenni: “Quando I'ipoacusia costituisce una
grave menomazione in quanto risultano fortemente compromes-
se le capaciti di comunicazione, 'attitudine lavorativa e la vita
di relazione ... omissis”

- minori di anni 18: “Come intervento compensativo e riabilita-
tivo che possa prevenire I'instaurarsi di una disabilita permanen-
te e irreversibile soprattutto a carico del linguaggio. Tale impor-
tante azione di prevenzione secondaria risulta tanto piu efficace
quanto pill precoce  la diagnosi e tempestiva 'applicazione del
presidio ... omissis”

- sordomudi: “Colpiti da sordita dalla nascita o contratta prima
dell’apprendimento del linguaggio nonché in epoca evolutiva, nei
quali I'assenza del linguaggio verbale abbia ormai carattere per-
manente, quando lo specialista preveda una utilizzazione ancora
vantaggiosa dell’amplificazione protesica, come per I'ascolto di
segnali acustici d’allarme o comunque utili nell'ambito famiglia-
re e lavorativo ... omissis”.

Lo stesso articolo pone la definizione di protesi acustica: “Di-
spositivo elettronico avente la funzione di amplificare il messag-
gio sonoro e finalizzato alla sostituzione o all'integrazione della
funzione uditiva per esiti di fatti morbosi congeniti o acquisiti,
aventi carattere di stabilizzazione clinica e interessanti uno o
piit settori dell'apparato uditivo”,

[I “Nomenclatore Tariffario”

La fornitura delle protesi & disciplinata dal Nomenclatore Taril-
fario; strumento previsto dall'articolo n. 26 della legge n. 833 del
23/12/1978, esso viene emanato come decrefo del Ministero della
Sanita, sentito il parere del Consiglio Sanitario Nazionale.

[1 Nomenclatore Tariffario fornisce le indicazioni per effettua-
re correttamente la prescrizione protesica, indicando le tariffe e
i tempi minimi per la sostituzione delle protesi.

11 DM della Sanita 27 agosto 1999 n. 332 GU Suppl. Ord. n. 227
del 27 settembre 1999 — “Regolamento recante norme di assi-
stenza protesica erogabili nell’ambito del Servizio Sanitario Na-
zionale: modalita di erogazione” - contiene il vigente Nomencla-
tore Tariffario.

L'attuale Nomenclatore Tariffario, in base all'articolo n. 1 pun-
to 1, ha validita fino al 31/12/2000; entro tale data la disciplina del-
l'assistenza protesica e le tariffe dovranno essere ridefinite.

Soglia uditiva per ottenere la fornitura
gratuita della protesi acustica

11 vigente Nomenclatore non prevede limiti minimi di perdita
uditiva per la concessione della protesi acustica.
[ requisiti per aver diritto alla fornitura della protesi con spe-
sa a carico del SSN sono:
- per il maggiorenne: riconoscimento dell'invalidita civile da par-
te della Commissione medica dell’ASL di appartenenza® (34%)
-Ja minore eta®
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- per I'ultrasessantacinquenne una sordita in grado di provocare
“difficolta persistenti a svolgere i compiti e le funzioni proprie
di quell'eta”

- il sordomutismo.

Nel verbale di riconoscimento dello stato di invalidita con per-
centuale maggiore del 34% deve essere esplicitamente espressa
la patologia “ipoacusia”; in caso contrario, 'invalido dovra essere
rivalutato dalla Commissione per annotare sul nuovo verbale la
sopravvenuta ipoacusia, anche se la percentuale d’'invalidita e
gia maggiore del 34%.

Gli invalidi affetti da cofosi (assenza di qualsiasi residuo udi-
tivo utilizzabile da entrambi i lati) non hanno diritto alla fornitu-
ra protesica.

Per accelerare la fornitura protesica la Commissione medica,
nel caso la percentuale di invalidita sia maggiore del 34%, puo ri-
lasciare una dichiarazione di accertata invalidita che evitera
un'inutile attesa del verbale (art. 2 comma I punto C).

11 paziente, ottenuta la prescrizione protesica su apposito mo-
dulo regionale, potra indirizzare la propria scelta anche su presidi
non contemplati nell’elenco del Nomenclatore Tariffario (protesi
intrauricolare, protesi regolabile con telecomando, a programma-
zione digitale ecc.) ma riconducibili alle caratteristiche di questi.

La prescrizione del presidio che I'invalido acquistera viene ef-
fettuata con la consueta modaliti da parte dello specialista ASL,
che dovra specificare il tipo di protesi da acquistare e determina-
re il gruppo di appartenenza cui andra ricondotto.

LASL provvedera al rimborso di una somma non superiore a
quella prevista per la corrispondente categoria, solo dopo il col-
Jaudo e la presentazione della fatiura.

In questo caso, il presidio sara di proprieta dell'invalido, a dif-
ferenza della protesi concessa con la normale procedura, che in-
vece rimane di esclusiva proprieta del SSN e quindi le eventuali
riparazioni saranno a carico del proprietario.

1l comma 6 dell'articolo n. 1 contiene un'importantissima op-
zione la cui portata potrebbe modificare il futuro delle protesinon
convenzionali: in caso di gravissima disabilita I'ASL puo autoriz-
zare la fornitura di dispositivi non inclusi negli elenchi del No-
menclatore Tariffario. Per comprenderne l'importanza bisognera
attendere la stesura non ancora effettuata dei criteri ministeriali.

Modalita di erogazione della protesi
acustica o dei sussidi uditivi

11 medico prescrittore deve essere obbligatoriamente uno specia-
lista dipendente del SSN competente per patologia (rientrano in
questa categoria gli specialisti ambulatoriali e i dipendenti di
strutture specialistiche ospedaliere o universitarie).

La prescrizione deve scaturire da un’attenta valutazione cli-
nica del paziente e far parte integrante di un programma di pre-
venzione, riabilitazione, cura.

Per effetiuare la prescrizione della protesi acustica devono
essere effettuati i seguenti test audiometrici:

- audiometria tonale liminare, sopraliminare

I La Commissione medica & un organismo dell'ASL deputato a valutare la documen-
{azione clinica del paziente che ha richiesto all Ufficio invalidi civili laccertamento
dello stato di invalidita civile. La percentuale di invalidita civile, calcolata in base ad
apposite tabelle, esprime la riduzione della capacita lavorativa non specifica.

21,2 Commissione medica nel caso del minore deve accertare se sussistono le con-
dizinni‘di “difficolta persistenti a svolgere i compiti e le funzioni proprie dell'eta”.




- audiometria vocale per i maggiori di anni 18, qualora le condi-
zioni del paziente lo permettano

- esame impedenzometrico; I'esecuzione del test di Metz sostitui-
sce le prove di audiometria per la valutazione del recruitment

- quando non ¢& possibile effettuare le prove di audiometria sog-
gettiva, per la giovane eti o per la scarsa collaborazione del pa-
ziente, queste possono essere sostituite dall'audiometria obiet-
tiva a risposte evocate.

[I codice indicativo della classificazione ISO deve essere riportato
dal prescrittore sul modulo di prescrizione (art. 4 comma 3 punto B).

Allegato alla prescrizione deve essere steso il programma te-
rapeutico, documento che non ha alcuna utilita nel caso della
protesi acustica in quanto studiato per la fornitura di altri presi-
di (art. 4 comma 3 punto C).

La prescrizione dovra essere completata dal preventivo steso
da un’azienda audioprotesica iscritta all’Albo dell’Assessorafo
Sanita della Regione.

La prescrizione con gli esami audiometrici, il programma te-
rapeutico, un certificato di residenza in carta libera (o autocerti-
ficazione) e 'eventuale attestato di invalidita, o sordomutismo,
vanno inolfrati all'Ufficio Invalidi Civili dell’ASL di appartenenza
per ottenere 'autorizzazione.

Dautorizzazione dovra essere concessa entro 20 giorni dall’i-
noltro della richiesta; in caso di inadempienza da parte della
ASL, I'autorizzazione si intende concessa (art. 4 comma 5).

La fornitura di una nuova protesi puo essere richiesta quando:
- il suo uso risulia ancora necessario
- il presidio in dotazione non ¢ idoneo o riparabile
- siano trascorsi almeno 5 anni dalla precedente fornitura.

| tempi minimi di rinnovo possono essere abbreviati sulla base di
una dettagliata relazione del medico prescritiore.

1l comma 3 dell’articolo n. 7 dell’attuale Nomenclatore Tarif-
fario stabilisce che in caso di smarrimento, rottura accidentale
della protesi, particolare usura, impossibilita tecnica di ripara-
zione, non convenienza economica, potra essere antorizzata la
sostituzione dall’ASL una sola volta durante i 5 anni.

In questo caso l'invalido dovra sottoscrivere una dichiarazio-
ne del motivo che ha causato una sostituzione prima dello scade-
re del termine previsto.

Per quanto riguarda i minori di 18 anni, la legge non fissa un
periodo minimo per una nuova fornitura protesica in quanto:
“Lieta evolutiva rende necessaria la sostituzione o la modifica del
presidio con cadenze temporali variabili da soggetto a soggetto,
previ i controlli clinici previsti”.

Riparazione della protesi acustica

La riparazione della protesi o del sussidio uditivo e la sostituzio-
ne delle chiocciole e a totale carico dell’ASL nel caso la protesi
non sia stata fornita con la procedura di riconducibilita.

Il medico prescrittore dovra compilare per la riparazione lo
stesso modulo utilizzato per la prescrizione; non é richiesta la
stesura del piano riabilitativo.

E necessaria I'autorizzazione dall’ ASL di competenza; alla ri-
chiesta non deve essere allegato alcun documento (esame audio-
metrico, certificato di residenza).

Ricordiamo che il Nomenclatore Tariffario stabilisce che tut-
te le protesi acustiche fornite devono avere 12 mesi di garanzia.
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Collaudo

11 paziente, dopo aver ritirato la protesi ed effettuato I'adatta-
mento, dovra presentarsi entro 10 giorni presso la struttura me-
dica dell’ASL d’appartenenza per il collaudo in base all'articolo
n. 4 comma 10 del Nomenclatore Tariffario.

[l Nomenclatore Tariffario non specifica i eriteri per il collaudo,
quindi questo atto medico, cosi carico di responsabilita e risvolti san-
zionabili in ambito civile e/o penale, é ridotto a una mera formalita.

Lo specialista dell'ASL, firmando il benestare al collaudo, si fa
garante presso la pubblica amministrazione che la protesi fornita
¢ efficiente in tutte le sue parti e che il modello scelto dall’audio-
protesista ¢ indicato alla correzione di quel particolare deficit udi-
tivo, attestando la “congruenza clinica e rispondenza tecnica del
presidio ai termini dell’autorizzazione” (art. 6 DM 2/3/1984).

Qualora il collaudo non fornisca elementi certi di congruenza,
il sanitario ha 'obbligo di inviare il paziente presso un Centro
pubblico qualificato per effettuare tutte le indagini cliniche uiili
per giungere a un accertamento conclusivo.

Nel caso la protesi non sia ritenuta idonea, la ditta fornitrice
sara invitata a sostituirla o a effettuare le opportune modifiche.

La struttura sanitaria che effettua il collaudo dovra premu-
rarsi di ritirare I'apposita copia del modulo di prescrizione e dis-
porne la sua archiviazione,

Se entro il termine di 20 giorni dalla consegna del presidio
protesico I'azienda fornitrice non avra ricevuto aleuna comunica-
zione, il collaudo si riterra effettuato.

Al fine della decorrenza dei termini predetti, l'azienda forni-
trice ¢ tenuta a comunicare all'USL la data di consegna del presi-
dio entro 3 giorni lavorativi.

Le categorie delle protesi acustiche
prescrivibili

Lallegato 1 del DM n. 332 del 27/8/1999, elenco n. | contiene I'e-
lenco delle prestazioni sanitarie protesiche; le note tecniche ri-
portate fanno riferimento alla classificazione ISO 9999: 1998 ap-
provata come norma europea EN IS0 9994,
La classe 21 si riferisce alle protesi acustiche che sono defini-
te come “ausili per comunicazione, informazione e segnalazione”.
Le protesi acustiche (21.45) prescrivibili con spesa a carico
dell’ASL sono di tre tipi:
- a occhiale (21.45.09)
- a scatola (21.45.12)
- retroauricolari (21.45.06).

Il Nomenclatore del 1999 individua due gruppi (gruppo 1 ex ca-
tegoria A e B; gruppo 2: ex categoria C) definiti in base alla po-
tenza di amplificazione e di uscita massima.

Sistemi di trasmissione IR o FR
(ex gruppo D)

I sistemi di trasmissione che utilizzano onde radio in modulazio-
ne di frequenza o raggi infrarossi per inviare direttamente alla
protesi il messaggio sonoro raccolto da un microfono posto in
prossimita dell'oratore superano le difficolta che solitamente il
sordo incontra nel percepire un messaggio in ambiente rumoroso
0 cargtterifzatn da cattiva acustica.
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Queste apparecchiature possono essere prescritte per legge
“esclusivamente a bambini in et scolare che abbiano gia supera-
to la fase di adattamento protesico e che abbiano acquisito una
huona esperienza sonora”,

1 sistemi di trasmissione sono classificati tra gli ausili tecnici
(codice di classificazione IS0, per i sistemi FM 21.39.24.003,
21.39.24.004 e per gli IR 21.89.27.003, 21.39.27.006).

[ sistemi di trasmissione possono essere sostituiti ogni 8 anni.

Dispositivo telefonico per sordomuti DTS

Un altro importante sussidio per i sordi & il DTS (dispositivo tele-
fonico per sordomuti) o comunicatore telefonico, classificato tra
gli “Ausili tecnici di serie, elenco n. 2 (codice classificazione SO
21.36.09.003)". Tale sussidio, collegato alla cornetta di un norma-

le telefono, & in grado di inviare, a chi ne dispone di uno analogo,
messaggi digitati su di una tastiera, che appaiono sul display del-
I'apparecchio ricevente.

11 DTS, purtroppo, pud essere concesso solamente ai sordi ri-
conosciuti “sordomuti” ai sensi della legge n. 381 del 1970, ben-
ché sia d'indubbia utilita anche per i sordi invalidi civili con per-
dita uditiva grave o profonda.

Per i sistemi di comunicazione e per il DTS articolo n. 3 al
comma 4 prevede che le Regioni e le ASL stipulino contratti con
le Aziende fornitrici a un prezzo determinato mediante procedu-
re d'acquisto.

Al momento questa procedura non e stata ancora applicata e
quindi il prezzo attuato & ancora quello stabilito dal Nomenclato-
re del 1992.

Telefoni cellulari dotati di apposita tastiera possono essere
forniti al posto del DTS in base al criterio della riconducibilita.

Principali Centri di Diagnosi e Cura delle sordita infantili

BARI FIRENZE

Azienda Ospedaliera Universita degli Studi

Ospedale Consorziale Paliclinico Careggi
Policlinico Clinica ORL

Clinica ORL Ve Morgagni

P.zza Giulio Cesare 11

FORTE DEI MARMI (LU)
Casa di Cura San Camillo
Divisione ORL

Via lgnazio da Carrara 37

BERGAMO
Azienda Ospedaliera
Ospedali Riuniti Bergamo

Divisione ORL
Lgo Barozzi 1 LEGNAGO (VR)
LULSS N. 21
BOLOGNA Ospedale
Azienda USL Citta di Bologna Divisione ORL
Presidio Ospedale Maggiore Via Carlo Zanella 1
Unita Operativa ORL
Lgo Nigrisoli 2 MERANO (BZ)
USL Ovest
BOLZANO Ospedale
Azienda Spediale USL Divisione ORL
Centro Sud Via Albini 3
Ospedale
Divisione ORL MESSINA
Via L. Béhler 5 Azienda Policlinico Universitario
Clinica ORL
CAGLIARI Via Consolare Valeria 1
Presidio Ospedaliero SS Trinita
Divisione ORL MILANO
Via Is Mirionis Universita degli Studi
Ospedale Maggiore
| CARPI (MO) Istituto di Discipline ORL
Ospedale Ramazzini Via F. Sforza 35
Divisione ORL
Via San Giacomo 2 NAPOL!
Il Universita degli Studi
CASERTA Ospedale Gesu e Maria
Ospedale Civile Facoltd Medicina e Chirurgia —
Divisione ORL ORL
Via Tescione Via Cotugno 3
FERRARA PADOVA
Universita degli Studi Azienda Ospedaliera di Padova
Arcispedale Sant'Anna Ospedale Civile - Istituti
Clinica ORL Universitari
C.so della Giovecca 203 Via Giustiniani 2

PALERMO ROVIGO

Universita degli Studi Unité Locale Socio Sanitaria 18
Policlinico — Clinica ORL Ospedale

Via del Vespro 129 Divisione ORL

Via Tre Martiri 140

PARMA
Universita degll Studi SAN GIOVANNI ROTONDO (FG)
Ospedale Maggiore Casa Sollievo della Sofferenza
Clinica ORL Divisione ORL
Via Gramsd 14 Ve del Cappuccini 1
PIACENZA TORINO |
Casa dl Cura privata "Piacenza” Universita degli Studi
Divisione ORL Ospedale Le Molinette
Via Antonio Emanueli 42 Cattedra di Audiologia e Foniatria
Via Genova 3
PISA
Universita degll Studi TREVISO
Ospedali Riuniti Santa Chiara USSL @ Regione Veneto
Clinica ORL Ospedale Ca’ Foncello
Via Savi 10 Divisione ORL
Ple Ospedale 1 |
REGGIO EMILIA |
Ospedale Santa Maria Nuova VARESE ;
Divisione ORL Ospedale Di Circolo |
V.le Risorgimento 80 Fondazione S. Macchi
Sezione Audiovestibologia
ROMA Vle Borri 57
Universita degli Studi
“La Sapienza” VENEZIA
Policlinico Umberto | USL 12 Veneziana
Clinica ORL | Ospedali Civill Riuniti
V.le del Policlinico 155 Divisione ORL

Sestriere Castello 6777
Universita Cattolica

del Saao Cuore VERONA
Policlinico A. Gemelli Universita degli Studi
Clinica ORL Policlinico Borgo Roma
Lgo Gemelli 8 Clinica ORL

Via delle Menegone 10

ROVERETO (TN)
Azienda Provinciale per | Servizi VICENZA
sanitari ULSS 6 Vicenza
Ospedale S. Maria del Carmine Presidio Ospedaliero
Divisione ORL Divisione ORL
Ple Santa Maria 6 Ve Ridolfi




