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RESUMEN

Se realiza un estudio de nueve pacientes sordo ciegos atendidos en el Centro Provincial de
Retinosis Pigmentaria de Sancti Spiritus en el afio 1999. Se utilizaron como variables la edad de
éstos, etiologia y el estudio genético. Para determinar el nivel de sus limitaciones se les realizé
audiometria, pruebas vestibulares, PEATC, timpanometria, campo y agudeza visual, y el
electrorretinograma. Se determind el tiempo de iniciacion de la sordera y ceguera, estado civil,
escolaridad, ocupacion, desarrollo psicomotor y psicologico. Nuestro objetivo fue conocer el
comportamiento de la sordo ceguera en la provincia de Sancti Spiritus, comparar la edad de
aparicion de los trastornos auditivos y visuales, asi como las alteraciones del desarrollo psicomotor
y psicolégico de estos pacientes. La causa mas frecuente fue el sindrome de Usher; los trastornos
auditivos aparecen primero que los visuales. Se evidencia retardo del desarrollo psicomotor. La
mayoria de los pacientes con esta doble limitacion no tienen ayuda 6ptica ni auditiva.

DeCS: SORDERA, CEGUERA, SINDROME DE USHER
SUMMARY

A study was made of nine male deaf blind patients assisted in the Provincial Center of Pigmentary
Retinosis of Sancti Spiritus in the year 1999. The variables used were age, etiology and genetic
study. To assess the level of their handicaps they were subjected to audiometry, vestibular tests,
PEATC, tympanometry, field and visual acuity, and electrorretinogram. The data collected included
time of onset of deafness and blindness, marital status, school level, occupation, and psychomotor
and psychological development. Our objective was to assess the status of deaf blindness in the
province of Sancti Spiritus, to compare the age of onset of the auditory and visual disorders, as well
as the alterations of psychomotor and psychological development of these patients. The most
frequent cause was the Syndrome of Usher; the auditory dysfunctions appear before the visual
ones. Retard of the psychomotor development is evidenced. Most of the patients with this double
limitation have neither optical nor auditory help.
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INTRODUCCION

Una persona es sorda ciega cuando tiene un grado de deficiencia visual y auditiva grave que le
ocasiona serios problemas en la comunicacién y en movilidad. Se involucran dentro de este
término, no solamente las personas que tienen una pérdida total de estos dos sentidos, sino
también aquellas que poseen un remanente visual y/o auditivo que debe ser aprovechado de la
mejor manera con el fin de que su incapacidad sea la menor posible.

No es lo mismo ser sordo o ciego de nacimiento que serlo en la vida adulta, cuando ya se ha
aprendido a hablar o ya se ha visto. Las implicaciones no son las mismas, uno es sordo y el otro es
ensordecido, uno es ciego y el otro enceguecidol,?2.

Es sorprendente que las personas con limitaciones sensoriales, tengan una extraordinaria
tendencia al arte; al arte de escribir, de pintar o de la mudsica. La pérdida de la audicion se
reconoce desde miles de siglos. Los antiguos griegos aborrecian el metal por el efecto de los
ruidos en la audicién; esto es registrado en el primer siglo de nuestra era por un escritor llamado
Plinio “el viejo” en su libro “Historia Natural”, cuando menciona que las personas que vivian cerca
de las Cataratas del Nilo quedaban sordas3.

Grandes personalidades fueron sordas o ciegas. Remontandonos a los afios 23 al 79 después de
Cristo, Quintius Pedius, sordo destacado en la pintura, Juan Herndndez Navarrete (1526 — 1572)
llamado el Tiziano Espafiol, fue sordo desde los tres afios de edad, nunca aprendié a hablar, se le
conocioé como “el mudo” y asi firmaba sus obras. Francisco Goya y Lucientes (1746 — 1828), pintor
de la corte espafiola, autor de “La Maja Desnuda” al final de sus dias se vio aislado con una
sordera profunda, se le llamo “célebre ensordecido”. Bethoveen (1770 — 1827) padecio de sordera
severa y en esas condiciones escribié La Novena Sinfonia y alrededor de 260 obras.

Elkejelleselkeman (1788 — 1839) pintor holandés, sordo de nacimiento, dos afios antes de la
muerte padecié completa ceguera. Engne Julis Joseph Laermans (1864 — 1940) pintor belga, era
sordo desde los once afios y en su vejes, completamente ciego, fue famoso con su obra “El
muerto”

Havy fue el primero en pensar en la lectura por medios de signos o escrituras de alto relieve, sin
embargo fue una persona invidente, Luis Braille, quien en 1825, cre6 e institucionalizé el famoso
sistema Braille. Alexander Graham Bell, buscando una forma de comunicarse con su esposa que
era sorda, invento el teléfono; se dedico a la educacion de los sordos, ensefianza de la articulacion
de la palabra y fundo6 una escuela en Filadelfia. Hellen Séller (1880 — 1968) sorda y ciega desde un
afio de edad, aprendio inglés, aleman, francés y escribié varios libros; antes de morir cred
numerosos centros de rehabilitacion del sordo ciegol,2.

El desarrollo defectuoso del lenguaje, la audicion y la vision provoca limitaciones sociales,
laborales, alteraciones psicosociales y psicopersonales, colocandolos en desventajas con el resto
de la sociedad.

La sordera de clasifica en4:

Sordo ciegos congénitos

Sordo ciegos no congénitos

Sordo ciegos congénitos con ceguera adquirida
Ciego congénito con sordera pre locutiva

Ciego tardio con sordera post locutiva



La prevalencia de sordo ciegos en la provincia de Sancti Spiritus hasta el presente trabajo es de
1,9 por cada 100,000 habitantes. Los estudios realizados en los Centros de Retinosis Pigmentaria
de Cuba, donde se encontraron pacientes con pérdidas de la visibn acompafiadas de trastornos
auditivos, motivé a realizar una investigacién sobre otras causas que originan esta doble limitacién.

Conociendo el comportamiento de la sordo ceguera en la provincia de Sancti Spiritus, los autores
se propusieron determinar su etiologia, asi como comparar la edad de aparicién de los trastornos
auditivos y visuales, demostrando el desarrollo psicomotor y psicolégico en pacientes sordo ciegos,
permitiéndonos estudiar las ayudas técnicas con que cuentan estos pacientes.

MATERIAL Y METODO

Se estudiaron aquellos pacientes que acudieron a la consulta del Centro Provincial de Retinosis
Pigmentaria de la provincia de Sancti Spiritus, que referian disminucién de la audicion, en el
periodo comprendido desde enero hasta junio de 1999.

En los expedientes clinicos de estos pacientes se obtuvieron los siguientes datos: edad de
aparicion de los trastornos auditivos y visuales, tiempo de limitacién y causas de la sordo ceguera,
etiologia, comportamiento segun el tipo de herencia, grado de hipoacusia, estado civil, ocupacién,
escolaridad, desarrollo psicomotor y psicologico, examen oftalmolégico que comprende agudeza y
campo visual y electrorretinograma, examen fisico de O.R.L, audiometria, pruebas vestibulares,
timpanometria, PEATC. EL método de trabajo fue de observacion directa. Los datos de la
poblacién estimada para el afio 1999 fueron suministrados por la Direccion Provincial de Salud
Publica, para el célculo de la frecuencia de la enfermedad en la provincia.

RESULTADOS

Segun expresa la Tabla No. 1, los trastornos auditivos aparecen primero que los visuales, mas
frecuentes en los grupos etareos de 0-14, coincidiendo con la bibliografia revisada5,6. En esta
tabla no se incluyen pacientes en los grupos etareos 15 — 29 por no existir afectados en estas
edades.

En la Tabla No. 2 encontramos como etiologia mas frecuente el Sindrome de Usher en seis
pacientes, para una tasa de 1,3 por cada 100,00 habitantes en la provincia de Sancti Spiritus, cifra
estd muy significativa en relacion con los resultados en Estados Unidos y Escandinava de
4,4/100,000 hab. y 3/100,000 hab. respectivamente?, 8, 9, 10.

La Tabla No. 3 muestra el comportamiento genético en los pacientes estudiados, manifestandose
la herencia autosémica recesiva en seis pacientes para 1,3. Iguales resultados fueron reportados
por Baakers y Kimberling en estudios recientes11, 12, 13.

Se observé en la Tabla No. 4 que los nueve pacientes la hipoacusia fue bilateral, predominando la
sensorioneural profunda con mas de 89 db, coincidiendo estos resultados con la literatural, 2, 14.
Algunos autores sostienen que la posible relacion entre la ausencia de audicién y los trastornos
visuales, podria argumentarse porque los receptores de la retina (células ciliadas modificadas)
como la alteracion ciliar del tejido auditivo, podrian ser reflejo de una anomalia ciliar mas amplia
localizada en otros érganos de la economials, 16.

El diagndstico de la ceguera se obtuvo por la medicién de la agudeza y el campo visual, teniendo
en cuenta lo descrito por varios autores, especialmente el Dr. Orfilio Pelaez en su libro Retinosis
Pigmentaria. En la Tabla 4 se muestra que siete de los pacientes presentan agudeza vidual por
debajo de 0,1, mientras que dos pacientes fueron considerados ciegos por lo reducido del campo
visual a pesar de que la A.V. era discretamente superior a la que se recoge en el cuadrol7, 18, 19.



La Tabla No. 5 muestra el estudio social realizado; existe un bajo nivel de educacion,
especialmente en los pacientes portadores del Sindrome de Usher Tipo |, coincidiendo con la
literatura revisada20.

Los resultados sobre el estado civil de estos pacientes es interesante; es obvio que para una
persona con doble limitacion es dificil establecer relaciones sociales y se encontré que so6lo dos
estan casados, uno acompafiado, los demas son solteros. Esto guarda relacién con la aceptacion
socio personal de sus limitaciones21, 22.

La tabla No. 6 el desarrollo psicomotor y psicolégico en los pacientes sordo ciegos, observando
alteraciones del desarrollo psicomotor en cinco pacientes que son portadores del Sindrome de
Usher tipo |, coincidiendo con la literatura revisada5, 7, 9, 20, 21, 22. Predominé en los pacientes
coeficientes de inteligencia normal bajo y nivel de ansiedad moderado.

CONCLUSIONES

En el estudio realizado encontraron nueve pacientes sordo ciegos estudiados y dos referidos. La
causa mas frecuente fue el Sindrome de Usher en seis pacientes, seguido de otras patologias. Los
trastornos auditivos aparecen primero que los visuales. Se encontraron cinco pacientes con retardo
del desarrollo psicomotor; 4 con coeficiente de inteligencia normal baja y tres con retraso mental.
La mayoria de estos pacientes con doble limitacibn no poseen ayudas Opticas ni auditivas,
solamente uno usa protesis auditiva y otro lentes. De ellos, tres se encuentran asociados a la
ANSOC y dos a la ANCI.
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ANEXOS

Tabla No. 1 Comparacion entre la edad de aparicion de los trastornos auditivos y visuales.

ARIOS GRUPOS ETARIOS | GRUPOS ETARIOS
HIPOACUSIA TRASTORNOS VISUALES

0-14 6 1

30-44 3 4

45 - 59 - 2

+ 60 - 2

Tabla No. 2 Etiologia de la sordo — ceguera en la provincia de Sancti Spiritus.

TASA POR C/100,000

CAUSAS # DE PACIENTES HAB EN LA PROV S.
SPIRITUS

Sindrome de Usher 6 1,3

Enferm. degener. de la cornea y sordera 1 02

medicamentosa '

Inmadurez al nacer 1 0,2

Sarampion en el ler. Trimestre 1 0,2

TOTAL 9 2,0

Tabla No. 3 Comportamiento de la sordo — ceguera segun el tipo de herencia.

COMPORTAMIENTO GENETICO # DE PACIENTES # HABITANTES  POR

PROVINCIAS
Autosémica Recesiva 6 1,3
Esporéadica 3 0,6

TOTAL 9 1,9



Tabla No. 4 Relacion entre el grado de hipoacusia y el diagnéstico de la ceguera.

# De Pacientes

TOTAL

Grado De Hipoacusia

O R RrRIRPR|[R P RIP R

R Rk T

PRk R

G

Diagnéstico De La Ceguera

Agudeza
Visual
MM PL
1

1

Campo Visual

DEBAJO 50

Simbologia: B-Bilateral G-Grave P—Profunda MM—Movimiento de mano
M- Moderada PL- Percepcion de la luz

PACIENTES | EDAD

1 64
2 75
3 54
4 60
5 63
6 45
7 66
8 5

40

Tabla No. 5 Estudio social en sordo - ciegos

TIEMPO CON LIMITACION | ESTADO

SORDERA

51

20
24
60
63

45

20

5
40

CEGUERA

26

10
14
1

20

40

CIVIL

nw nur o000 n

ESCOLARIDAD | OCUPACION

Ensefanza
media

Analfabeto
Analfabeto
Analfabeto
Analfabeto

Analfabeto

Ensefanza
media
Analfabeto

Analfabeto

Jubilado

Jubilado
Jubilado
Ninguna
Ninguna
Cuenta
propia

Ama de casa

Ninguna
Ama de casa



Tabla No. 6 Desarrollo psicomotor y psicolégico en sordo - ciegos

INTELIGENCIA ALTERACIONES DEL | NIVEL DE ANSIEDAD TOTAL DE
NP NB | RM |DSM M E AEyD | PACIENTES
2 4 3 5 4 3 2 9

Simbologia

NP — Normal promedio E - Elevado
NB — Normal bajo E y D — Ansiedad elevada y depresion
RM — Retardo mental DSM — Desarrollo psicomotor
M — Moderado



