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Resumen

a sordera es el déficit sensorial mas frecuen-

te en el mundo y es la segunda enfermedad

en frecuencia en paises industrializados. Se
calcula su frecuencia en 1 por cada 1000 o 2000
nacidos vivos. La Rubéola Congénita presenta una
triada clasica que la define: Cardiopatia congénita,
Sordera Sensorial (Uni o bilateral) y Malformaciones
oculares. En estudios previos en poblacién sorda
institucionalizada en Colombia (del 2005 al 2006),
ya habiamos determinado una frecuencia cercana
al 25% de sordera causada por rubéola.

Metodologia

Visita a instituciones para sordos, entrevista
medica, analisis de historia clinica pre y postnatal,
examen ocular con énfasis en F de Ojo y completa
valoraciéon médica Genética Clinica.

Resultados

Se evaluaron 1383 pacientes sordos institucio-
nalizados en 10 ciudades colombianas entre 2005 y
2006, encontrandose un total de 463 positivos para

Lisheth Morales’, Silvia Florez? y David Medina?

retinopatia en sal y pimienta (33,5%), en quienes
pudo hacerse un diagnostico de etiologia por rubéola.
Barranquilla, Medellin y Cartagena presentaron el
porcentaje mas alto de Rubéola Congénita.

Discusion-Conclusiones

Llama la atencion la frecuencia global de rubéola
como causa de sordera en nuestro pais. De resaltar
la correlacién de sintomas durante el embarazo con
retinopatia en sal y pimienta. Se relaciono la positi-
vidad de sintomas virales durante el embarazo con
retinopatia rubedlica del hijo sordo en el 62,5% de los
casos y, ausencia de ambos en el 29%; correlacio-
nando perfecto en el 92% de los casos. La evaluacion
ocular cuidadosa con énfasis en el fondo de ojo, es un
buen indicador de la etiologia rubedlica de la sordera.
Se propone un nuevo enfoque en la busqueda de
causas de sordera, basado en el examen ocular del
individuo sordo, con énfasis en el fondo de ojo.

Introduccion

La sordera es el déficit sensorial mas frecuente en
el mundo y es la segunda enfermedad en frecuencia
en paises industrializados. Se calcula su frecuencia
en 1 por cada 1000 o 2000 nacidos vivos. Ha habido
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un cambio en las frecuencias a nivel mundial debido
a la erradicacion de la rubéola, vacunacion contra
Haemophilus influenzae tipo B, mejor conocimiento
de efectos ototéxicos de medicamentos, cambio en
el patron de morbilidad de la TBC y aumento en fre-
cuencia de sorderas genéticas’?3.

La epidemiologia es interesante y segun datos
basados en tamizajes neonatales, la sordera bilateral
mayor de 35 dB es de 1a4:1.000 NV. Estos datos no
incluyen las sorderas progresivas tempranas, que no
se detectan en tamizajes neonatales. Se sabe que el
15-20% de las sorderas en nifios se detectan en edad
preescolary en definitiva, se afirma que 1 de cada 650
a 2000 nifios, tendra algun tipo de sordera*°*.

Los estudios de Das en 1996 en 339 nifios sor-
dos, muestran los siguientes datos estadisticos: 23%
historia familiar positiva; 12.8% enfermedades perina-
tales; 8.2% infecciones congénitas; 6.5% meningitis
bacteriana; 5.3% enfermedades cromosémicas; 5.3%
enfermedades sindrémicas; 4.7% enfermedades
miscelaneas y 33.9% no conocidas.

Se cree que alrededor del 35 a 50% de los
casos son sorderas genéticas y puede suceder que
hasta el 80-90% no reporten familiares afectados.
Las sorderas se dividen en Sindromicas (30%) y No
sindromicas (70%). Dentro de las sorderas genéticas,
se conocen en general estas frecuencias: El 75-80%
son recesivas, el 20% dominantes, el 2 a 5% ligadas
a X y alrededor del 1% mitocondriales’:®°.

La Rubéola Congénita presenta una triada clasi-
ca que la define: Cardiopatia congénita, Sordera Sen-
sorial (Uni o bilateral) y Malformaciones oculares.

El sindrome de rubéola fetal presenta diversas
manifestaciones oculares, como son: Iridociclitis en
todos los casos; anormalidades del Iris en todos los
casos; cataratas en 30 a 80% de los casos; microftal-
mos en el 60%; retinopatia en 50 a 60% de los casos;
nistagmus en el 30%; y estrabismo en el 30%. Uno
de los signos oculares mas sobresalientes en la
Rubéola Congénita, es la catarata. Se presenta como
una opacidad central densa, blanca perlada con pe-
riferia transparente, pero también puede verse como
una opacidad densa total del cristalino. Usualmente
es bilateral, pero el 20% es unilateral. Cuando hay
infeccion viral temprana in Utero, lo caracteristico es
que se produzca una alteracién antes del cierre de
la vesicula cristaliniana’® ™.

Por su parte, otras alteraciones sistémicas de
la rubéola congénita, son: encefalitis, microcefalia,

RM, retardo de crecimiento intarauterino, purpura
trombocitopénica, hepatoesplenomegalia, ictericia
obstructiva, pneumonitis intersticial, miocarditis y
lesiones 6seas radiolticidas ' 1314,

Justificacion y antecedentes

En estudios previos ya habiamos buscado la
rubéola como causa de sordera, mediante el analisis
de historia clinica pre y postnatal, el examen fisico
general y evaluacion detallada ocular enfatizando el
fondo de ojo. La frecuencia detectada era interesan-
te. Nuestro grupo de investigacién venia realizando
estudios de etiologia de la sordera (Tamayo y cols.,
1992) con base en un tamizaje nacional de institutos
para sordos, en el que se evaluaron 16 institutos en
9 ciudades del pais. También teniamos los datos de
estudios sobre etiologia de la limitacion visual o ce-
guera (Tamayo y cols., 1992 y 1999), con base en la
evaluacion de instituciones en 17 ciudades en todo
el territorio nacional (Tabla1).

TABLA 1. Poblacion con sordera que se habia estudiado antes

Ciudades n %
Bucaramanga 171 12,4
Cucuta 172 12,4
Cali 130 9,4
Medellin 302 21,8
Armenia 54 3,9
Pereira 92 6,7
Manizales 0 0,0
Cartagena 203 14,7
Santa Marta 128 9,3
Barranquilla 131 9,5
TOTAL 1383 100,0

De este modo, entre los 1.383 sordos evaluados
en Colombia desde noviembre 2005 a mayo 2006,
ya habiamos determinado una frecuencia de sordera
causada muy posiblemente por rubéola, cercana al
25% (Tabla 2).

En Colombia, segun el Sistema de Vigilancia
(SIVIGILA) se notificé para el periodo 1997-2003
un total de 10.826 casos sospechosos de rubéola,
de los cuales ingresaron al sistema de vigilancia de
sarampion/rubéola (MESS) 492 casos (confirmados
por laboratorio o clinicamente) en el mismo periodo;
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TABLA 2. Etiologia de Sordera en Colombia*

Etiologia n %
Genética adquirida 608 35,44
Rubéola 256 14,93
Posible Rubéola 198 11,55
Toxoplasmosis 17 0,99

Otras posnatales 108 6,3
Desconocida 528 30,79
TOTAL 1715 100

* (26% Rubeola) Tamayo, et al. Study of the Etiology of Deafness
in an Institutionalized Population in Colombia. Am J Med Gene.
44: 405-408 (1992)

Datos Estadisticos Globales.

de estos, en el Laboratorio Nacional de Referencia
(LNR) se confirmaron solo 229 casos de sindrome de
rubéola congénita (SRC). La incidencia ha fluctuado
entre 18.5y 7.5/100.000 habitantes.

Por su parte, Panama y Jamaica mencionan una
incidencia de SRC que esta entre 0.4 y 2.2 por 1000
nacidos vivos. Costa Rica y Brasil son los paises que
mas casos reportan: 46 casos (0.5 por 1000 nacidos
vivos) y 37 casos (0.01 por 1000 nacidos vivos)
respectivamente, durante el afio 2000. En Brasil se
llevé a cabo un estudio de tamizaje neonatal para
infecciones congénitas usando sangre seca del talon,
estimandose una prevalencia de 1 en 1.443 para el
SRC'®6.17 De Colombia no existen datos reporta-
dos en la literatura cientifica indexada'®'9%°. Los
costos de tratamiento de la rubéola congénita llegan
a ser de $US13.482 por afio y entre $US 50.000
a 63.990 en el transcurso de la vida en paises de
América como Jamaica, Barbados y Guyana. Con
la politica de vacunacion masiva para erradicar la
Rubéola y el SRC del pais se calculan ahorros de
$US 107.329.0372122:23.24,

Esta suma podria ser mayor con la implemen-
tacion de medidas de tamizaje visoauditivo si tene-
mos en cuenta que en la embriopatia por rubéola
(EPR) estas alteraciones se encuentran en el 25%
(cataratas) y el 80% (sordera) de los casos. Como lo
demuestran estudios que no discriminan por etiolo-
gias, el impacto en salud podria ser aun mayor para
el caso del tamizaje auditivo?26:27.

Marco teodrico

Manifestaciones Clinicas y
Fisiopatologia de la Rubéola postnatal

El hombre es el unico reservorio del virus y
fuente de infeccion. La transmision ocurre a través
de las secreciones orales y por via transplacentaria.
Su transmisibilidad abarca un periodo de siete dias
antes de comenzar el brote cutaneo y por lo menos
4 dias después de éste. Los anticuerpos maternos
protegen durante los seis primeros meses de vida. El
virus llega al cuerpo mediante la diseminacién de go-
tas infectadas que son inhaladas y entran en contacto
con el epitelio nasofaringeo del huésped susceptible
donde produce una infeccion local con multiplicaciéon
del virus e invasioén del tejido ganglionar regional, lo
cual ocurre en los primeros 3 a 6 dias. Posteriormen-
te ocurre una viremia que puede durar entre 6 y 20
dias, durante la cual se establece la infeccién de la
piel, tejidos del sistema reticulo endotelial y érganos
como higado, rifidn, sistema nervioso central, etc.
(exantema y sintomas generales). Todo esto también
coincide con la aparicién de los anticuerpos (entre el
13° a 15° dia).

El periodo de incubacion es de 14 a 21 dias. El
periodo prodrémico que puede durar de 3 a 5 dias,
presenta un cuadro, catarral leve, febricula, malestar,
cefalea, anorexia, conjuntivitis, coriza, odinofagia,
tos, adenopatias y enantema. Por ultimo el periodo
exantematico que tiene una duracién aproximada de 3
dias, caracterizado por la apariciéon del brote cutaneo
que puede ser pruriginoso, especialmente en adultos.
El brote se inicia en la frente y cara, diseminandose
hacia abajo al tronco y las extremidades. Las lesio-
nes son discretas y maculopapulares, pero pueden
coalescer para producir un eritema difuso. Pueden
ocurrir artralgias o artritis con una duracién de 5a 10
dias, aunque pueden ser mas prolongadas y confun-
dirse con enfermedades reumaticas, sobre todo en
mujeres jovenes. El 25 a 50% de las infecciones por
Rubéola son asintomaticas. En los nifios la erupcion
es muchas veces el primer signo detectado. Las com-
plicaciones de trombocitopenia (1:3500) y encefalitis
(1:5000) ocurren entre dos y cuatro dias de aparecida
la erupcién. Otras complicaciones de rara aparicion
son sindrome de Guillan Barré, miocarditis, neuritis
dptica y aplasia medular?®2°.
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Sindrome de Rubéola Congénita
y Embriopatia por Rubéola

En los paises donde la vacunacion antirubedlica
no es obligatoria un alto porcentaje de mujeres en
edad fértil es susceptible de padecer esta infeccion y
transmitirla por via vertical. La infeccion placentaria
durante el primer trimestre del embarazo produce
compromiso fetal en mas de un 50% de los casos,
abarcando distintos 6rganos y persistiendo el virus
hasta el nacimiento, cuando puede encontrarse en fa-
ringe, recto y orina del recién nacido. Puede provocar
el aborto en los primeros meses del embarazo, aunque
en ocasiones, no produce ninguna manifestacion, dan-
do lugar a recién nacidos normales. Sin embargo, de
acuerdo al momento de la infeccién en el embarazo,
los defectos pueden ser multiples®7-%°.

Las manifestaciones clinicas pueden clasificarse
en:

*  Manifestaciones transitorias (SRC): propias
de la infeccion viral persistente. Comprenden
hepatoesplenomegalia, purpura (19% y 17% de
los casos respectivamente), hepatitis, ictericia,
lesiones dérmicas, erupcion cronica, adenome-
galias, neumonia intersticial, diarrea, miocarditis
y meningoencefalitis (10%). Todas estas mani-
festaciones son autolimitadas y ceden en dias
0 semanas.

*  Manifestaciones permanentes (EPR): propias
de los defectos producidos en el momento de la
organogénesis. La Rubéola adquirida en los dos
primeros meses de la gestacion presenta car-
diopatias congénitas en el 45-50% de los casos
(ductus arterioso, estenosis de la valvula pulmo-
nar, estenosis de la arteria pulmonar, estenosis
aortica y tetralogia de Fallot). La retinopatia es el
hallazgo mas importante; también se encuentran
cataratas en el 25%, microftalmia y glaucoma.
En el sistema nervioso central, la microcefalia
(27%), el retraso motor y la discapacidad mental
(13%) estan asociados a la meningoencefalitis
presente en el recién nacido. Otra manifestacion
muy frecuente de la Rubéola es la sordera (60-
80% de los casos). También presentan bajo peso
al nacer definido como <2500 grs el 23%. El
estudio realizado por Rittler y cols en 3.883.165
nacimientos consecutivos en Latinoamérica, de
los cuales 43 tenian EPR, concuerda con estos
porcentajes.

e Manifestaciones tardias: sordera progresiva en
el tiempo, endocrinopatias (hay mayor incidencia
de diabetes tipo 1, hipertiroidismo e hipotiroidis-
mo), dafio ocular y progresién del dafio en el
sistema nervioso central.

Tiempo de Exposicion prenatal
y manifestaciones Clinicas:

- Enfermedad cardiaca: 3-9 semanas

- Hallazgos oculares: 4-9 semanas (pico a la 8a
semana)

- Sordera: 7-16 semanas

- Retardo Psicomotor: 7-16 semanas

Metodologia

El tamizaje incluyo un primer contacto con insti-
tuciones para sordos en ciudades fuera de Bogota.
Se realizaba la visita correspondiente y se iniciaba
con una entrevista médica por parte del genetista
del grupo, analisis de historia clinica pre y postnatal,
enfatizando las que reportaran antecedentes de
rubéola en el embarazo o algun indicio de infeccién
viral prenatal.

A continuacion habia una valoracion ocular con
énfasis en Fondo de Ojo de todos los estudiantes
sordos de cada instituto, para detectar casos con
alteraciones oculares. Seguia una completa valora-
cién médica general y de genética clinica, que definia
cada caso.

Resultados

Se evaluaron 1383 pacientes sordos institucio-
nalizados en 10 ciudades del territorio colombiano
desde Noviembre del 2005 a Mayo del 2006. Un
total de 463 fueron positivos para retinopatia en sal
y pimienta, lo que corresponde a un 33,5% (Figura
1y Tablas 3y 4).

TABLA 3. Etiologfa de la Sordera 2005-2006

Etiologia n %
Rubéola 463 33,5
Toxoplasma 3 0,2
Otras causas 917 66,3
TOTAL 1715 100
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TABLA 4. Frecuencia de Rubéola por Ciudad
2005- 2006 (N=463)

Ciudades n %
Bucaramanga 64 13,8
Cucuta 23 50
Cali 35 7,6
Medellin 118 25,5
Armenia 15 3,2
Pereira 30 6,5
Manizales 0 0,0
Cartagena 77 16,6
Santa Marta 44 9,5
Barranquilla 57 12,3
TOTAL 463 100

Se evalud la proporcion por ciudades, en donde
se evidencia que Barranquilla, Medellin y Cartagena,
presentan el porcentaje mas alto de Rubéola Con-
génita, correlacionado con el niumero de pacientes
evaluados (Tabla 5).

TABLA 5. Proporcion de Rubéola por Ciudades 2005-2006
(n=1383)

Ciudades n Total n Rubéola % Rubéola
Bucaramanga 171 64 13,8
Cucuta 172 23 13,4
Cali 130 35 26,9
Medellin 302 118 39,1
Armenia 54 15 27,8
Pereira 92 30 32,6
Manizales 0 0 0,0
Cartagena 203 77 37,9
Santa Marta 128 44 3,4
Barranquilla 131 57 43,5
TOTAL 1383 463 33,5

Se realiz6 la correlacion de fondo de ojo con los
antecedentes de rubéola en el embarazo, de acuerdo
a la historia clinica y a la encuesta de la entrevista
inicial. Se tomo6 una muestra de 88 pacientes que
tenian historia clinica muy completa. Entre ellos, se
encontraron antecedentes positivos mas fondo de
ojo positivo en el 62,5% de los casos; antecedentes
negativos con fondo de ojo negativo en el 29,5 % de
los casos; y solo en dos pacientes no se encontraron
datos (Tabla 6).

TABLA 6. Correlacion del Diagnostico Ocular de Rubéola Vs
Antecedente (N=88)"*

Ant. % Ant. % Ant. %
Positivo Negativo NS/NR

FO Positivo 55 625 26 2955 2 2,27

FO Negativo 5 57 NA N.A

TOTAL 60 26 2 88
* HC COMPLETAY ENCUESTA

Igualmente, se realizd el analisis por edades
teniendo en cuenta el afio de nacimiento de cada afec-
tado. En esto, se encontraron 2 picos importantes que
correspondieron a los individuos sordos nacidos en
1990y los nacidos en 1995 (Grafico 1); lo cual segun
lo reportado por el boletin epidemiolégico nacional,
numero 9 de 1996, dichos picos se corresponden
con los brotes de rubéola del afio 1989 y 1994 res-
pectivamente.

GRAFICO 1.
Frecuencia de Sordos por Rubéola por afios 1982 a 2002-(N=345)

Jemnln
Sa3 1SA1 TSAA ESA LEER ST VEAR

Discusion

Dentro de la poblacion examinada, es de resal-
tar la frecuencia observada de casos causados por
rubéola. De 463 individuos sordos, fueron positivos
para retinopatia en sal y pimienta el 33,5% (Figura
1). Es claro que la retinopatia en sal y pimienta es
una lesion patognomonica secundaria a la infeccién
prenatal por el virus de la rubéola, que suele estar
presente en la mayoria de los casos, aunque no en
todos. Esta proporcion es relevante y debe ser tenida
en cuenta, dado que la presencia de sordera con esta
clase de retinopatia, ya es sugestiva del diagnéstico
etioldgico de Rubéola Congénita.

Ahora bien, cabe resaltar que se hubiera eviden-
ciado el mayor porcentaje de casos en Barranquilla,
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FIGURA 1.
Fotos de FONDO DE OJO con retinopatia en SAL Y PIMIENTA. Dos aspectos cldsicos de alteracion retiniana por rubéola.

Medellin y Cartagena. Esto indicaria que dichas
regiones ameritan un control, busqueda y vigilancia
epidemioldgica mayor para esta patologia.

Resalta la relacion que se evidencié entre antece-
dentes positivos de sintomas durante el embarazoy la
presencia de retinopatia en sal y pimienta al fondo de
0jo, en el 62,5% de los casos. Este resultado estaria
mostrando que la evaluacion ocular cuidadosa con
énfasis en el fondo de ojo, es un buen indicador de la
etiologia rubedlica de la sordera. Parece correlacionar
perfecto en el 92% de los casos; observandose en el
63% ambas positivas y en el 29% ambas negativas.

Es importante discutir sobre los 2 picos observa-
dos en el Grafico 1, correspondientes a los individuos
sordos por rubéola nacidos en 1990 y 1995. Si se
busca la informacion de las epidemias registradas en
Colombia, lo interesante es que eso picos correspon-
den perfectamente con los brotes de rubéola repor-
tados en el boletin epidemiol6gico nacional, nimero
9 de 1996, para los afios 1989 y 1994.

Todo lo anterior, indica que nuestro diagndstico
etioldgico es acertado en estos casos clasificados
como causados por rubéola. Por lo tanto, avala
nuestra metodologia que propone un NUEVO EN-
FOQUE en la busqueda de causas de sordera. En
un estudio etiolégico de la sordera en Colombia,
resulta absolutamente definitivo el examen ocular,
en especial, la valoracion de la retina. Alli se definen
los criterios diagndésticos mas frecuentes de rubéola:
Retinopatia en sal y pimienta, con o sin catarata y
microftalmos. Lo demas, se evidenciara al examen
fisico cuidadoso que se le adicione al estudio y el
analisis de antecedentes.

El Sindrome de Rubéola Congénita en Colombia
es una patologia que se pretende erradicar por todas
las complicaciones dadas en la misma. Sin embargo
actualmente las frecuencias reales de rubéola en Co-
lombia, carecen de un soporte estadistico adecuado
que pueda definir politicas claras de promocion y
prevencion. Esta aproximacion inicial en la busque-
da de la etiologia de la Sordera en personas sordas
institucionalizadas, demuestra que tenemos una
herramienta robusta para la evaluacion y definicion
de casos, si enfatizamos en la evaluacién oftalmo-
l6gica; ésta debe estar encaminada a detectar las
alteraciones clasicas de la rubéola y asi determinar
la frecuencia real dentro de la poblaciéon sorda en
Colombia.

Proponemos que se implemente un programa
continuado de tamizaje visual mediante examen de
fondo de ojo para las personas sordas en Colombia,
con el fin de identificar los casos de rubéola congénita,
a través de las siguientes evaluaciones:

Examen Ocular

El médico Retindlogo entrenado debe evaluar
mediante el fondo de ojo por oftalmoscopia indirecta
a todos los individuos sordos seleccionados, en la
busqueda de alteraciones retinianas sugestivas de
rubéola congénita (retinopatia en sal y pimienta) y
mediante lampara de hendidura, para la valoracion de
cataratas y deteccion de otras posibles alteraciones
oculares asociadas a rubéola.
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Historia Clinica Genética

Debe realizarse una historia clinica completa,
con el fin de establecer antecedentes claros sobre
rubéola y documentar adecuadamente las manifes-
taciones clinicas.

Medicion Seroldgica - Titulos de IgM

A los nifios sordos menores de 1 afio de edad
inscritos en programas de atencion maternal, se les
debe realizar la medicion de IgM para descartar la
presencia de titulos altos y confirmar la rubéola como
causa de la sordera.

Pero ademas deben implementarse programas
de deteccion temprana de Rubéola Congénita:

Al examen del Recién Nacido, hay que estar
atentos a la presencia de:

- Cataratas (Examen con lampara de hendidura).

- Glaucoma.

- Cardiopatia congénita (Examen con fonendos-
copio en busqueda de alteraciones a nivel de
ruidos cardiacos y soplos).

- Compromiso Auditivo (Descartar anomalias
anatomicas del oido, con potenciales auditivos,
etc.).

- Retinopatia Pigmentaria (Electroretinograma).

Tamizajes neonatales de sordera

Segun las recomendaciones aplicadas a nivel
mundial, lo ideal es practicarlo con emisiones
otoacusticas, ya que estas miden el estado de la co-
clea. Es un método indirecto no invasivo que aunque
no da suficiente informacién para predecir umbrales
auditivos, si es apto para tamizaje neonatal, siempre y
cuando el oido medio este sano. Todo tamizaje estaria
justificado cuando se conoce el efecto del diagndstico
temprano de la sordera (<6meses) Vs. el tardio (>6
meses -18m-). El prondstico de lenguaje y habilidades
cognitivas y de comunicacién varia mucho entre uno
y otro. Queda claro que todo programa de esta indole,
debe tener una evaluacion ocular complementaria
en todo recién nacido; maxime cuando se detecta
sordera congénita.

A pesar que la OMS calcula que nacen 100.000
infantes al afio en el mundo con el Sindrome de
Rubéola Congénita (SRC) y Embriopatia por Rubéola

(EPR), es probable que lo que consideremos en nues-
tro medio como un evento raro, no sea mas que el
resultado de un pobre programa de tamizaje neonatal
y un déficit en el sistema de diagndstico y reporte de
casos. Con la implementacién de la vacunacion ma-
siva se nos presenta una oportunidad para corregir
estas deficiencias y lograr un impacto en la salud de
la poblacién infantil. Pero indudablemente aun falta
mucho por hacer.
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