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SummarySection 1 - Neonatal hearing screening 
The chapter reports updated figures on the current diffusion of the universal newborn 
hearing screening (UNHS) program in Italy. The most widespread test used is the record-
ing of the Otoacoustic Emissions (OAE), whose technical pitfalls and efficiency are briefly 
presented.
In the neonatal units and Births centers where a Neurophysiopathology Service is in 
place, also the automated Auditory Brainstem Responses (aABR) are implemented, in 
order to reduce the already minimal false negative rates.
The need for an audiological follow-up, with the prominent role of the family Pediatrician, 
and the opportunity of a second screening in the pre-school age are highlighted with the 
purpose of intercepting also the late-onset and progressive hearing losses. Two subhead-
ings deal with the current diagnostic methods for childhood deafness and with basic 
knowledge on hearing aid technology for the Pediatrician.

Section 2 – Cochlear Implants (CI)
This chapter summarizes some general information about the CI technology and presents 

RiassuntoSezione 1 - Screening uditivo alla nascita 
Il capitolo riporta i dati aggiornati della diffusione dello screening uditivo neonatale sul ter-
ritorio Nazionale. La metodica più utilizzata in tutti i punti nascita è la rilevazione delle Oto-
emissioni Acustiche (OAE), di cui sono brevemente descritti gli aspetti tecnici e l’efficienza 
diagnostica. Nelle terapie intensive neonatali e negli ospedali dove sono disponibili servizi 
di neurofisiopatologia, viene implementata anche la registrazione di potenziali evocati udi-
tivi automatici (aABR), che riduce il già modesto tasso di falsi. La necessità di un follow-up 
audiologico e il ruolo primario del pediatra di libera scelta sono discussi in parallelo con 
l’opportunità di eseguire un secondo screening audiologico in età pre-scolare o scolare, 
per intercettare anche la quota di ipoacusie gravi progressive o acquisite tardivamente. 
Due sottosezioni riportano poi lo stato dell’arte della diagnostica audiologica infantile per 
fasce d’età e informazioni basiche sulla protesizzazione acustica di utilità per il pediatra.

Sezione 2 – L’impianto cocleare 
In questo capitolo sono sintetizzate, nelle varie sottosezioni, alcune informazioni generali 
sulla della tecnologia degli IC e sono discusse le attuali indicazioni audiologiche sia nel nel 
Well-Baby che nei bimbi con malformazioni, sindromi o disabilità associate. Oltre a brevi 
accenni sulla procedura chirurgica, il ruolo fondamentale dell’abilitazione logopedica e 
alcuni aspetti pratici per il pediatra completano la panoramica.
In ciascuna sottosezione sono stati affrontati gli attuali punti di forza, le criticità esistenti e 
le prospettive future.
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the current audiological indications in the Well-Baby and in those with malformations, syn-
dromes and associated disabilities. Besides a brief overview of the surgical procedure, 
the pivotal role of speech therapy habilitation is underlined, and a few aspects relevant to 
the family Pediatrician are presented.
Each subheading stresses the current strengths and limitations, pointing out the future 
perspectives. 

Lista di acronimi impiegati nel testo
AAA: American Academy of Audiology
ABR: Auditory Brainstem Responses (potenziali evo-
cati uditivi del tronco encefalico)
aABR: automated ABR
BOA: Behavioural Observation Audiometry
CMV: citomegalovirus
CUE: condotto uditivo esterno
DPOAE: prodotti di distorsione
ECochG: elettrococleografia
EFAS: European Federation of Audiological Societies
PA: protesi acustica
IC = impianto cocleare
OAE: emissioni otoacustiche
LEA: livelli essenziali di assistenza
NICU: Neonatal Intensive Care Unit
RM: risonanza magnetica
SVR: Slow Vertex Responses 
TC: tomografia computerizzata
TEOAE: transient-evoked otoacoustic emissions 
UNHS: universal newborn hearing screening
VA: via aerea
VO: via ossea
VRA: Visual Reinforcement Audiometry

Metodologia della ricerca 
bibliografica
La ricerca degli articoli rilevanti sullo screening uditi-
vo universale neonatale è stata effettuata sulle ban-
che bibliografiche MedLine, Embase, Scopus e Co-
chrane, con relativi motori di ricerca. Come parole 
chiave sono state utilizzate: “Neonatal” AND “Hearing 
screening”. Sono stati utilizzati i seguenti filtri: ultimi 10 
anni; solo articoli in lingua inglese; riviste indicizzate 
e con abstract disponibile. Gli articoli di maggior rile-
vanza e appropriatezza metodologica sono stati sca-
ricati e letti integralmente dagli autori di ogni singola 
sottosezione. La stessa metodologia è stata applicata 
alla ricerca bibliografica per gli Impianti Cocleari in 
età Pediatrica, con parole chiave: “cochlear implant” 
OR “implantation” AND “Pediatric” OR “Infancy” OR 
“Childhood” OR “Children”.
Si è inoltre effettuato l’accesso ai website di Ame-
rican Academy of Pediatrics, American Academy 
of Otolaryngology Head & Neck Surgery, American 
Academy of Audiology, National Institute for Clinical 
Excellence (UK), European Academy of Otology & 
Neurotology.

Sezione 1. Screening uditivo 
neonatale

1a. Update epidemiologico: diffusione dello 
screening sul territorio nazionale e sua 
efficacia
Attualmente, circa 432 milioni di adulti e 34 milioni di 
bambini, pari a più del 5% della popolazione mon-
diale, presentano un disturbo uditivo disabilitante, de-
finito da una perdita dell’udito nell’orecchio migliore 
maggiore di 40 dB (adulti) e di 30 dB nei bambini 1.
La prevalenza dell’ipoacusia congenita è stimata tra 
1 e 3 casi su 1000 neonati sani  2, ma raggiunge il 
valore di 32 su 1000 nei neonati ricoverati in terapia 
intensiva neonatale 3. L’ipoacusia congenita ha, quin-
di, una prevalenza superiore rispetto alla fenilcheto-
nuria, all’ipotiroidismo congenito e alla fibrosi cistica, 
patologie per le quali in Italia esiste uno screening 
neonatale obbligatorio sin dal 1992 (L. 104/1992). In 
circa il 60% dell’ipoacusie neurosensoriali congenite 
è riconosciuta una causa genetica, ¼ sono acquisite 
e in ¼ dei casi la causa resta tuttora indeterminabile.
Prima dell’introduzione dello screening uditivo neo-
natale universale (UNHS), la diagnosi di ipoacusia 
congenita veniva posta in media all’età di 2-3 anni, 
comportando gravi conseguenze sull’acquisizione del 
linguaggio e sullo sviluppo psico-sociale del bambino. 
Le prime proposte di UNHS sono state avanzate alla 
fine degli anni ’60 nelle nazioni socialmente più pro-
gredite del Nord Europa 4; in Italia, le scuole audiolo-
giche di Milano e Palermo furono le prime a proporlo 
e ad applicarlo sperimentalmente, con il termine fran-
cese di dépistage. Affinché l’UNHS sia efficace, deve 
essere eseguito almeno sul 95% dei nuovi nati; inol-
tre, la sensibilità e la specificità devono essere molto 
elevati per ridurre entro la soglia del 3% sia i falsi ne-
gativi che i positivi. Per raggiungere questo obiettivo, 
servono non solo adeguamenti tecnologici, ma anche 
regole procedurali e organizzative comuni stabilite a 
livello centrale.
In Italia, sono stati stabiliti per la prima volta i Livelli 
Essenziali Assistenziali (LEA) dalla Legge di riforma 
del Titolo V, n°3, nel novembre 2001. Tuttavia, fino alla 
revisione dei LEA nel 2017 5, la materia è stata rego-
lata solo con specifiche deliberazioni di 12 Regioni 
(Tab. I, Box 1). Questo vuoto normativo è stato causa, 
per molti anni, di gravi ritardi diagnostici. L’aggiorna-
mento dei LEA nel 2017 ha reso obbligatorio su tut-
to il territorio nazionale l’UNHS, come contenuto nel 
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Capo V, art. 38 (“Ricovero ordinario per acuti”), il cui 
punto  2 riporta: “Nell’ambito dell’attività di ricovero 
ordinario sono garantite tutte le […] prestazioni ne-
cessarie e appropriate per la diagnosi precoce delle 
malattie congenite […] incluse quelle per la diagnosi 
precoce della sordità congenita”. Tuttavia, non sono 
state definite la metodologia, i criteri operativi e le 
strutture organizzative, con possibili responsabilità 
medico-legali per le varie Sanità regionali. Ciò nono-
stante, si è passati dal 29,9% di neonati sottoposti a 
UNHS nel 2003, con una distribuzione a “macchia di 
leopardo”, a una copertura del 95,5% nel 2017, con 
391 Punti Nascita su 409 dotati di un Programma di 
UNHS 6. Qualche criticità è ancora presente nelle ma-
cro-aree Sud e Isole, mentre Nord-Ovest, Nord-Est e 
Centro vantano una copertura pressoché completa di 
tutte le neonatologie 6. Attualmente l’UNHS in Italia è 
articolato su 3 livelli di complessità: il 1° Livello è co-
stituito dai Punti Nascita, il cui personale infermieristi-
co, dopo un’adeguata formazione, o in alcuni casi un 
audiometrista, provvede, dopo 24 ore dalla nascita o 
entro 48-72 ore, o comunque prima della dimissione 
dei neonati, all’esecuzione dello UNHS mediante 6, 7:
•	 emissioni otoacustiche (TEOAE): in neonati senza 

fattori di rischio (in alcuni punti nascita alle TEOAE 
vengono associate le a-ABR);

•	 potenziali evocati acustici del tronco encefalico, 

automatici (a-ABR) + TEOAE: in neonati con fattori 
di rischio (Figg. 1-2).

In alcuni casi è consigliabile posticipare l’esame di 
2-3 giorni 8: nei nati da parto con taglio cesareo, per 
la possibile presenza di liquido amniotico o vernice 
caseosa nel condotto uditivo esterno (CUE), e nei ne-
onati prematuri, a causa dell’immaturità del sistema 
uditivo centrale e del ridotto calibro del CUE. I possibi-
li risultati dello screening sono identificati con i termi-
ni: 1) “pass” bilaterale (normoacusia); 2) “refer” mono 
o bilaterale (sospetta sordità). Gli scenari conseguenti 
a questi risultati sono schematizzati nelle Figure 1 e 
2, rispettivamente differenziati in well-babies e neo-
nati con fattori di rischio. 
In sostanza, i well babies risultati pass vengono affi-
dati al pediatra di libera scelta, che si occuperà della 
loro “sorveglianza audiologica” mentre i refer vengono 
inviati al centro di II livello per la conferma del sospet-
to di sordità; in questa sede è indicata l’esecuzione 
del test per la ricerca del citomegalovirus (CMV) nelle 
urine entro i 21 giorni di vita del neonato (Box 2). I 
neonati risultati ancora refer vengono inviati al centro 
di III livello (Centro di Audiologia). I neonati con fattori 
di rischio pass vengono inseriti in un percorso struttu-
rato di sorveglianza audiologica, con valutazioni au-
diologiche periodiche presso i centri di 2° o 3° livello. 
I casi refer vengono inviati al servizio di III livello per 
la definizione della diagnosi e completare il percorso 
diagnostico (vedasi sezione 1b).

Prospettive future
1)	 Sviluppare un protocollo standard che preveda 

l’effettuazione, anche per i neonati senza fattori di 
rischio, di TEOAE e aABR, per una diagnosi più 
accurata e una riduzione dei falsi positivi.

2)	 Ricercare il CMV nelle urine di tutti i neonati entro 
21 giorni dalla nascita, indipendentemente dall’e-
sito dello screening, in quanto l’ipoacusia può ma-
nifestarsi anche a distanza di anni (Box 2).

3)	 Informatizzazione a livello regionale (o nazionale) 
di un sistema gestionale per l’invio del paziente 
dal I livello ai successivi, per la verifica dell’iter dia-
gnostico e il monitoraggio nel tempo.

4)	 Consentire l’accesso al sistema informatico anche 
ai pediatri di libera scelta.

1b. Stato dell’arte sulle metodiche correnti 
In generale, i criteri di uno screening universale sono: 
elevata prevalenza nella popolazione, test di facile ese-
cuzione, alta sensibilità e specificità, disponibilità di in-
terventi per correggere la condizione individuata, miglio-
ramento della prognosi, buon rapporto costo/benefici.
Le linee guida dell’American Academy of Pediatrics 
del 1999 prevedono che un programma di UNHS effi-
cace deve rilevare perdite uditive > di 35 dB, non ave-
re alcun falso negativo (100% sensibilità), avere una 
specificità minima del 97%, una percentuale di refer 
minore del 3% alla dimissione, interessare il 95% dei 

Box 1. Fattori di rischio (oltre a quelli perinatali).

•	 consanguineità tra i genitori
•	 familiarità per ipoacusia
•	 anomalie craniofacciali 
Sindromi associate con sordità (> 400)

Tabella I. Riferimenti normativi regionali.

Toscana D.G.R. n. 365, 21/05/2007

Umbria D.G.R. n. 789, 21/05/2007

Sardegna D.G.R. n. 68/22, 03/12/2008

Campania D.G.R. n. 3130, 31/10/2003

Marche L.R. n. 11, 23/02/2000
D.G.R. n. 1839, 09/11/2009

Puglia D.G.R. n. 2994, 28/12/2010

Basilicata D.G.R. n. 677, 09/04/2010

Emilia 
Romagna

D.G.R. n. 694, 23/05/2011

Lazio D.G.R. n. 115, 23/03/2012

Friuli V.-G. D.G.R. n. 1243, 26/06/2015

Sicilia D.A. Salute n. 351, 08/03/2016

Veneto D.G.R. n. 2077, 30/12/2015
D.G.R. n. 492, 17/04/2018

Liguria D.G.R. n.174, 11/12/2009
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nuovi nati, perdere al follow-up meno del 5% ed es-
sere in grado di identificare un soggetto con sordità 
invalidante ogni 1000 nati 11. 

Per un programma di screening efficace non solo 
serve utilizzare un test valido, ma è indispensabile 
disporre di un’organizzazione efficiente presso il Cen-

Figura 1. Percorso di screening audiologico dei neonati senza fattori di rischio.

Figura 2. Percorso di screening audiologico dei neonati con fattori di rischio.
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tro Nascita e di un collegamento diretto con il centro 
di II  livello e un Centro di Audiologia Pediatrica, per 
la conferma diagnostica, il trattamento riabilitativo 
precoce della sordità e il monitoraggio nel tempo. Il 
programma di UNHS permette di identificare eventua-
li perdite uditive superiori a 35-40 dBHL già durante 
i primi giorni di vita, ma una quantificazione precisa 
dell’ipoacusia è possibile entro i 3 mesi; la diagnosi 
deve essere effettuata entro i 6 mesi di vita, attraverso 
esecuzioni di ulteriori test diagnostici. 
Gli obiettivi dell’UNHS (Box 3) sono la diagnosi preco-
ce, una rapida presa in carico per la riabilitazione con 
apparecchi acustici o impianto cocleare e logopedia, 
per giungere al corretto sviluppo del linguaggio 12.
I test audiologici che vengono eseguiti nei 3 livelli di 
valutazione audiologica sono i seguenti:
•	 I livello (punto nascita) → Otoemissioni Acusti-

che (OAE) evocate da transienti (TEOAE)
	 Sono eseguite da personale tecnico Nurse/Oste-

triche adeguatamente formate, o Audiometriste, 
entro la 3a giornata di vita, prima della dimissione. 
L’apparecchiatura è composta da uno strumento 
portatile a cui è collegata una sonda che viene in-
serita nel condotto uditivo del neonato. La sonda 
contiene: un trasduttore che invia gli stimoli acu-
stici (click a 35 dB HL sulle frequenze 0.5, 1, 2, 
4 KHz) e un microfono per registrare le risposte. 
La registrazione viene attivata attraverso un pul-

sante e la risposta (pass o refer) è ottenuta au-
tomaticamente in pochi secondi. È indispensabile 
eseguire il test mentre il bimbo è tranquillo, meglio 
se nel sonno. Il test è “pass” se si registrano OAE 
in 3 frequenze su 4, altrimenti il risultato sarà “re-
fer” e il neonato verrà segnalato al II livello (Box 4).

•	 II livello (Servizi di Audiologia territoriale o re-
parto ORL) → a-ABR (ABR automatico) e ABR 
clinico con ricerca della soglia obiettiva della V 
onda per via aerea (VA) con click.

	 Gli a-ABR sono la registrazione delle risposte elet-
triche del tronco encefalico da stimolo acustico, 

Box 2. Infezione congenita da citomegalovirus e ipoacusia 8-10.

Box 3. Obiettivi dello screening uditivo neonatale uni-
versale (UNHS).

Entro 1° mese di vita → identificare tutte le ipoacusie di 
grado da medio a profondo 

Entro 3° mese di vita → confermare e completare la dia-
gnosi 

Entro 4° mese di vita → applicare un adeguato apparec-
chio acustico 

entro 6° mese di vita → prendere in carico il lattante (Au-
diologia) in un percorso terapeutico-riabilitativo persona-
lizzato
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indice di funzionalità della parte nervosa del siste-
ma uditivo. L’apparecchiatura è composta da uno 
strumento portatile a cui sono collegate le cuffie (o 
inserti auricolari) per la somministrazione del suo-
no e una interfaccia di ingresso dei segnali (click 
a 35 dBHL) con elettrodi di superficie (posizionati 
su mastoidi, guancia e fronte). Dopo la prepara-
zione del paziente è indispensabile eseguire il test 
durante il sonno. Lo strumento effettua un’indagi-
ne automatica, la risposta è immediata con esito 
pass o refer. L’operatore ha la possibilità di modifi-
care l’intensità e ripetere il test, se lo ritiene neces-
sario. Il test è superato se il risultato è pass bilate-
ralmente, altrimenti il neonato sarà sottoposto ad 
ABR clinico con ricerca di soglia (Box 5).

•	 III livello (U.O. di Audiologia Infantile) → La dia-
gnosi di sordità infantile e gli accertamenti clinici 
correlati sono di pertinenza del centro di III livello. 
Effettuata la visita audiologica e l’otomicroscopia 
vanno eseguiti i seguenti accertamenti audiome-
trici: TEOAE, DPOAE impedenzometria, audio-
metria comportamentale infantile, ABR clinico a 
soglia con diversi stimoli in VA e VO, potenziali 
evocati uditivi corticali tardivi (SVR), eseguibili an-
che con protesi acustiche, ed elettrococleografia 
(ECochG) in casi selezionati. Il centro di III livel-
lo deve accertare la possibile causa della sordità, 
richiedendo: la valutazione di genetica clinica e 
i test molecolari, l’accertamento di eventuale in-

fezione congenita da CMV tramite la ricerca del 
DNA virale nella Guthrie card (DBS test), in caso 
di eventuali alterazioni morfologiche la consulenza 
del pediatra/genetista dismorfologo, l’esecuzione 
di TC e RM dell’orecchio medio, interno ed ence-
falo. La presa in carico riabilitativa prevede l’inter-
vento dell’audioprotesista, logopedista, psicologo, 
pedagogista e assistente sociale. 

Audiometria obiettiva ABR
Il fulcro della conferma diagnostica di sordità è rappre-
sentato dai test elettrofisiologici, che non richiedono 
la collaborazione del lattante. L’ABR con click + tone-
burst è la metodica più utilizzata al mondo, essendo 
affidabile, ripetibile, e non particolarmente influenzata 
dallo stato sonno/veglia, anche se le migliori risposte 
si ottengono durante il sonno 13. La risposta neurale 
evocata dallo stimolo acustico è caratterizzata da 7 
picchi d’onda a polarità positiva, di cui la I, la II e la V 
onda sono le più evidenti e ripetibili, indici dell’attiva-
zione sincrona delle varie stazioni nucleari della via 
uditiva, dal nervo acustico ai corpi genicolati mediali. 
La determinazione della soglia uditiva si basa sulla 
minima intensità sonora capace di evocare l’onda V 
(la più stabile e ultima a scomparire), diminuendo l’in-
tensità dello stimolo si riduce l’ampiezza delle onde e 
aumenta la latenza (Fig. 3). 
Le condizioni indispensabili di esecuzione dell’esame 
sono: ambiente insonorizzato e schermato elettrica-
mente e l’immobilità del bambino (contrazioni mu-
scolari possono alterare la risposta). L’esame viene 
registrato per via aerea (VA) con cuffie o meglio con 
inserti e per via ossea (VO), in modo da identificare la 
natura dell’ipoacusia (neurosensoriale, trasmissiva, 
mista), la lateralità e la severità. Lo stimolo principale 
è il click, che per le sue caratteristiche fisiche e per 
quelle della coclea, consente di ottenere solo la soglia 
corrispondente al campo frequenziale dei toni acuti 
(2-4 KHz). Utilizzando, invece, come stimolo un tone 
burst con il filtraggio di Blackman si possono ottenere 
informazioni anche specifiche in frequenza (Fig.  4). 
Combinando i due stimoli è possibile ottenere la so-
glia oggettiva su tutto il campo frequenziale 14.

Tecniche di audiometria comportamentale 
infantile
Nella diagnosi di sordità infantile i test obiettivi ed elet-
trofisiologici devono essere sempre affiancati ai test di 
audiometria comportamentale  15. È compito dell’au-
diometrista scegliere la metodica più opportuna te-
nendo conto delle seguenti variabili: età cronologica 
e mentale del soggetto, eventuali disabilità associate, 
grado di collaborazione e attenzione, sviluppo moto-
rio-visivo e capacità acquisite dal bambino. I test se-
lezionati presso la UO di Audiologia della Fondazione 
IRCCS Ca’ Granda, Ospedale Maggiore Policlinico di 
Milano sono evidenziati nel Box 6.

Box 4. Otoemissioni acustiche (OAE).

Vantaggi:
•	 semplicità e rapidità di esecuzione (< 2 minuti)
•	 sensibilità = 100% (nessun falso negativo)
•	 elevata ripetibilità (test-retest e intra-individuale)
•	 basso costo

Limiti:
•	 specificità = 80% → 2-3% falsi positivi tra test e retest
non sono in grado di identificare la sordità con perdita < 
40 dB HL o la neuropatia

Box 5. a-ABR (automated Auditory Brainstem Respon-
ses).

Vantaggi:
•	 identificazione di possibili disfunzioni a livello del ner-

vo acustico e del tronco encefalico. (se OAE “pass” e 
a-ABR “refer”)

Limiti:
•	 preparazione del neonato (applicazione di elettrodi)
•	 tempo di durata del test più lungo rispetto alle OAE
•	 formazione del personale che effettua lo screening
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Prospettive future
•	 Miglioramento delle tecniche elettrofisiologiche 

mediante l’implementazione di stimoli elaborati 

quali i c-chirp e tone burst “modellati”. 

•	 Sviluppo e analisi di Potenziali Evocati Uditivi da 
stimolo vocale e cognitivi.

•	 Garantire una corretta raccolta dati e un’analisi 
statistica.

1c. Il follow-up audiologico e il ruolo del 
pediatra 
Nonostante la revisione dei LEA nel 2017, in Italia alcuni 
casi di sordità profonda congenita sfuggono ancora allo 
UNHS, a causa di carenze normative e organizzative 
di alcune Regioni. L’esecuzione dell’UNHS dopo la di-
missione dal punto nascita è difficile da realizzare per 
svariati motivi organizzativi, pertanto è necessaria una 
collaborazione attenta e scrupolosa da parte dei Pedia-
tri. Durante le prime visite filtro o di bilancio di salute, 
il Pediatra dove effettuare la valutazione anamnestica 
sulla presenza di sordità in ascendenti e collaterali, ve-
rificare la non consanguineità dei genitori, identificare 
nella famiglia sindromi associate a sordità e, non ultimo, 
non trascurare i pur minimi dubbi da parte dei genitori 
sull’udito del loro bambino. Raramente un genitore pone 
a cuor leggero il dubbio di sordità per il proprio figlio!
Il Pediatra deve attuare programmi di sorveglianza 
audiologica da eseguirsi nei centri di II e III livello nei 
bambini con fattori di rischio, procedura stabilita a li-
vello nazionali e internazionali 16,17.
Tra i fattori di rischio, una particolare attenzione va 
riservata a: prematurità, familiarità per ipoacusia, in-

Figura 3. A sinistra: esempio di ABR soglia in via aerea con stimolo click: onda V rilevabile fino a 10 dBHL bilateralmente 
(normoacusia); a destra: con la stessa metodica non sono evocabili risposte alla massima Intensità di stimolazione (95 
dBHL) → ipoacusia profonda.

Figura 4. ABR soglia in VA con stimolo tone burst di 
250Hz: onda V evocabile fino a 70 dBHL in orecchio destro 
(rosso) e 85 dBHL in orecchio sinistro (blu).
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fezioni congenite da CMV  18, Herpes, Sifilide, AIDS, 
anomalie craniofacciali, peso < 1500 grammi, iperbi-
lirubinemia grave, meningite batterica, asfissia grave, 
esposizione a sostanze tossiche assunte dalla madre 
in gravidanza e ai bambini sono stati ricoverati nel 1° 
mese di vita 19.
Infezioni batteriche e virali gravi, traumi cranici, pato-
logie neurologiche non ben definite e crisi convulsi-
vanti devono porre il Pediatra in allarme e consigliare 
una valutazione audiologica nei primi 3 anni di vita.
L’attenzione del Pediatra deve essere focalizzarsi 
sulla ricerca di possibili forme di sordità post-natali 
che possono insorgere successivamente all’esecu-
zione dello screening neonatale, di forme evolutive, 
solitamente su base genetica non sindromica, e delle 
neuropatie uditive che risultano pass allo UNHS, ef-
fettuato con le sole TEOAE 20.
Il Boel test, un tempo molto usato negli ambulatori pe-
diatrici come test di screening per valutare la funzio-
ne uditiva, è gravato da notevoli limitazioni (strumen-
tazione talvolta inadeguata, scarsa esperienza dell’o-
peratore, attenzione incostante da parte del bambino, 
bias interpretativi) per cui i suoi risultati sono consi-
derati attualmente inaffidabili, e spesso determinano 
falsi positivi che creano stress nella famiglia e impe-
gnano inutilmente le strutture audiologiche. 
La scarsa collaborazione familiare o la disattenzione 
alla sensorialità uditiva possono determinare un col-
poso ritardo nella diagnosi di sordità, in particolare 
di quelle forme subdole caratterizzate da una perdita 
lieve-media che possono causare un ritardo di ap-
prendimento del linguaggio e la comparsa di disturbi 
fonetico-fonologici o che possono essere interpretate 

come deficit intellettivi o forme di autismo.
Il pediatra conosce e valuta le tappe dello sviluppo del 
comportamento comunicativo verbale del bambino e, 
in caso di sospetto di ipoacusia, deve indirizzare la fa-
miglia a una valutazione audiologica. Nel primo anno 
va valutata la capacità del bambino di sostenere l’at-
tenzione visiva sul viso del genitore, la coordinazione 
dello sguardo e della postura in base agli stimoli visivi 
e uditivi, la presenza di vocalizzazioni spontanee e/o 
di tipo dialogico. Il linguaggio viene appreso per imita-
zione ed esposizione alla verbalizzazione degli adulti: 
l’apprendimento avviene gradualmente passando dal 
pianto al balbettio, alla lallazione fino alla struttura-
zione delle prime parole e alla frase semplice. Soli-
tamente le prime parole e la stazione eretta si svi-
luppano intorno al 12° mese e aumentano di numero 
velocemente combinandosi con espressioni verbali 
sempre più complesse; a 3 anni la competenza lin-
guistica appare simile a quella di un adulto (Box 7).
Nel 2019, la Regione Lombardia ha pubblicato un 
documento tecnico elaborato da pediatri, audiologi e 
ORL riguardante Screening neonatali neurosensoriali 
e sorveglianza pediatrica dei disturbi dell’udito e del-

Box 6. Infezione congenita da citomegalovirus e ipoacusia 8-10.

Box 7. Quando sospettare una sordità.

•	 estrema agitazione psicomotoria → necessità di 
esplorare continuamente l’ambiente in quanto non 
domina l’ambiente sonoro

•	 utilizzo del gesto per indicare ciò che vuole ottenere
•	 assenza o grave ritardo del linguaggio
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la vista 8. Esso prende in esame il percorso assisten-
ziale e organizzativo dello screening uditivo neonata-
le definendo i livelli d’intervento e specificando, con 
chiarezza, i compiti di sorveglianza che il pediatra di 
libera scelta deve effettuare su tutti bambini, indipen-
dentemente dall’età e dalla presenza di fattori di ri-
schio, per individuare sordità a esordio progressivo o 
tardivo non identificata dall’UNHS. Il documento con-
tiene un apposito questionario da sottoporre ai geni-
tori per facilitare la valutazione dell’evoluzione comu-
nicativa suddiviso per epoca, a partire dai 3 mesi fino 
al terzo anno di vita.

1d. Lo screening in età prescolare e scolare
Lo UNHS fu considerato sin dall’esordio un succes-
so nelle politiche di salute pubblica ma, nonostante 
gli ottimi risultati ottenuti, non identifica l’ipoacusia a 
insorgenza tardiva, o quella ad andamento progres-
sivamente ingravescente. In età scolare, la prevalen-
za dei deficit uditivi, di ogni entità, oscilla dal 7,7% al 
17,5% nelle varie casistiche 21-24. La sordità bilaterale 
severa/profonda interessa 9-10 casi su 1000 bambini, 
valore nettamente maggiore di quella riscontrata alla 
nascita 25.
L’ipoacusia acquisita post-verbale rappresenta l’11% 
di tutti i bambini con sordità severa/profonda sotto i 9 
anni, e tra il 30 e il 50% 26 nei bambini sordi sotto i 15 
anni 27. Una percentuale variabile tra 35,8 e il 50% dei 
pazienti affetti da ipoacusia infantile aveva superato lo 
screening neonatale 28.
Questi bambini sfuggono all’attuale programma 
UNHS e rischiano di sviluppare effetti negativi sullo 
sviluppo cognitivo e comunicativo conseguenti a una 
diagnosi tardiva, oltre a manifestare difficoltà di ap-
prendimento scolastico. Inoltre, la percentuale di casi 
persi al follow-up è ancora oggi considerevole: negli 
USA, dal 10 al 45% dei bambini non viene sottopo-
sto a ulteriori esami di controllo dopo l’UNHS, soprat-
tutto nelle classi svantaggiate socio-culturalmente, 
in cui il tasso di abbandono è di 2,1 volte maggiore 
(Box 8) 29,30. 
Questi dati giustificano la necessità di un retest allo 
screening e confermano la validità di un programma 
di rivalutazione audiologica periodica 20,25-28.

Lo screening uditivo scolastico è obbligatorio solo 
in pochi paesi nel mondo e i protocolli utilizzati dif-
feriscono sia in termini di esami adottati che di va-
lori soglia scelti come cut-off; i più utilizzati prevedo-
no audiometria tonale, otoscopia e timpanometria, 
combinati in diversi modi. Già nel 2007 l’American 
Accademy aveva raccomandato di estendere la fase 
di sorveglianza del sistema Early Hearing Detection 
and Intervention e, attualmente, negli USA in 34 stati 
è attivo un programma di rescreening uditivo in età 
prescolare e scolare (fino alla VI  classe) che viene 
effettuato, nel 97% dei casi, con esame audiometrico 
tonale alle frequenze di 1, 2 e 4 kHz a 20-25 dB HL; 
solo 6 stati consigliano o richiedono che siano testate 
anche le frequenze di 6 e 8 KHz. Anche in Gran Bre-
tagna è in corso un programma di screening uditivo 
all’inizio del percorso scolastico, che prevede un esa-
me audiometrico tonale.
In Italia negli anni  ’80, prima dell’introduzione 
dell’UNHS, venne proposta l’effettuazione dello scre-
ening uditivo prescolare, da attuare al compimento 
del 5° anno di età. Non fu realizzabile in modo “uni-
versale” per difficoltà organizzative relative alla sede 
di esecuzione e per questioni economiche.
L’Audiologia di Milano propose procedure che si ba-
savano sulla reattometria a stimoli acustici, su que-
stionari (non validati) da parte dei genitori e sull’im-
pedenzometria. Tra 3-5 anni è stata proposta la Play-
Audiometry, più precisa. Con l’entrata in vigore della 
riforma sanitaria, che avrebbe dovuto organizzare gli 
interventi preventivi da parte delle neonate USL, tutto 
in realtà si è arenato. La scomparsa della medicina 
scolastica ha ulteriormente contribuito alla mancata 
affermazione del modello di screening uditivo scola-
stico anglosassone, nonostante la sua comprovata 
utilità per evidenziare sordità evolutive e forme infiam-
matorie a carico dell’orecchio medio (Box 9). 
Il dibattito su questo importante tema è tornato di at-
tualità dopo che il Working Group dell’EFAS (Euro-
pean Federation of Audiological Societies), nel 2012 
ha pubblicato un Consensus Statement 24 sullo scre-
ening in età pre-scolare e scolare. Esso suggerisce 
le modalità di implementazione di programmi efficaci 
di screening in età pre-scolare o scolare a livello lo-
cale, regionale o nazionale, contribuendo così a una 
più efficace identificazione delle ipoacusie progressi-
ve e/o a esordio tardivo nel bambino. L’audiometria 
tonale infantile rimane l’esame gold standard per lo Box 8. Motivazioni per un re-screening audiologico 

pre-scolare.

•	 alcune sordità compaiono dopo il 1° anno di vita
•	 le sordità lievi o monolaterali possono essere sotto-

valutate
•	 disturbi della comunicazione possono essere di tipo 

audiogeno
•	 le patologie a carico dell’orecchio medio (otite media 

effusiva e otiti croniche) causano deficit uditivo lieve/
medio

Box 9. Consensus statement EFAS 2012.

•	 definizione del ruolo degli screening pre-scolare e 
scolare

•	 identificazione della popolazione target
•	 determinazione di sistemi di controllo della qualità e 

valutazione dei risultati
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screening pre-scolare e scolare. Associata alle oto-
emissioni acustiche aumenta l’efficacia e l’efficienza 
dello screening e consente di eliminare le disparità 
associate all’età e ai ritardi di sviluppo del linguaggio.
Recentemente sono state sviluppati e validati softwa-
re e applicazioni per smartphone che consentono di 
ottenere valutazioni rapide, economiche e affidabili. 
Una recente review ha confermato che lo screening 
uditivo in età scolare è un intervento di sanità pub-
blica, che può migliorare le possibilità di cura per i 
bambini affetti da ipoacusie non diagnosticate o in-
sorte dopo l’UNHS. I costi sono decisamente inferiori 
rispetto ai benefici ottenuti sia a livello globale per il 
bambino che nella riduzione della disabilità 
È auspicabile che vengano adottati protocolli di scre-
ening uditivi in età prescolastica e scolastica stan-
dardizzati e che siano emanate linee guida condivise 
al fine di ottenere dati di prevalenza più precisi che 
consentano, poi, di valutare l’efficacia dei programmi 
preventivi.

1e. La protesizzazione acustica in infanzia 
La maggior parte dei bambini identificati tramite lo 
screening ha un udito residuo sufficiente per consen-
tire la riabilitazione mediante l’amplificazione clas-
sica, ovvero adottando protesi acustiche acustiche 
(PA) che aumentano il volume del segnale in ingresso 
utilizzando la naturale via aerea. L’obiettivo principale 
della protesizzazione è il corretto sviluppo delle capa-
cità uditive e comunicative e il conseguente sviluppo 
psicosociale. Il progresso del bambino in entrambi gli 
ambiti deve essere costantemente monitorato: le va-
riazioni uditive, anche repentine, sono frequenti e im-
pongono veloci modifiche dell’amplificazione acustica 
o l’avvio verso strategie terapeutiche diverse, come 
l’impianto cocleare 31.
La protesizzazione acustica nel bambino ipoacusico 
è nettamente diversa dall’adulto (Box 10) 32.
Nei primi anni di vita, l’utilizzo del dispositivo è media-
to dai genitori, che dovranno quindi essere istruiti al 
monitoraggio, alla manutenzione e all’utilizzo corretto 

della PA. Per ottenere il miglior risultato possibile, il 
fitting delle PA deve essere eseguito non più tardi dei 
4-6 mesi di età. Se non controindicato (es. otorrea, 
particolari condizioni anatomiche dell’orecchio ester-
no, assenza del nervo acustico) è sempre consigliata 
la protesizzazione bilaterale 7.
In termini generali, le indicazioni possono essere ri-
assunte con il seguente schema:
•	 ipoacusie neurosensoriali monolaterali: rischio 

aumentato di ritardo di linguaggio e difficoltà sco-
lastiche; dovrebbe essere considerata una PA 
monolaterale. Per migliorare l’ascolto del parlato, 
caratteristica utile, ad esempio, in ambiente sco-
lastico, sono stati ideati dispositivi di connettività 
wireless che raccolgono il segnale acustico con 
un microfono posizionato nell’orecchio sano e lo 
inviano alla PA utilizzata sull’orecchio ipoacusico 
(sistemi CROS = contralateral routing of signal);

•	 ipoacusie neurosensoriali lievi (26-40 dB HL) e 
medie (41-70 dB HL) bilaterali: rischio di ritardo 
di linguaggio e difficoltà scolastiche: è necessaria 
una PA bilaterale;

•	 ipoacusie trasmissive (se non trattabili con tera-
pia medica o chirurgica): il ritardo nell’acquisizio-
ne delle abilità comunicative è sovrapponibile alle 
ipoacusie neurosensoriali di pari entità; il bambi-
no dovrebbe ricevere una doppia PA per VA (se 
anatomicamente possibile) oppure per VO se l’ac-
coppiamento fosse insufficiente (es. atresia auris e 
malformazioni, otorrea purulenta cronica);

•	 ipoacusie gravi (>  70 dB HL): si tratta di bambi-
ni candidati a impianto cocleare; in ogni caso, è 
sempre consigliato adottare al più presto una PA 
per VA bilateralmente, nelle migliori condizioni di 
fitting possibili. Successivamente, deve essere in-
staurato un follow-up dedicato e personalizzato, 
con l’attivo coinvolgimento dei genitori per poterli 
condurre alla scelta terapeutica migliore.

È dunque fondamentale instaurare una corretta inte-
razione con i genitori; spiegare le cause dell’ipoacu-
sia, definire le aspettative, insegnare il corretto utilizzo 
della protesi acustica, facilitando l’accettazione della 
disabilità e il miglioramento dei risultati a lungo ter-
mine. 
La scelta della PA più idonea si basa su vari criteri 
(Box 11). L’obiettivo è abbinare le tecnologie disponi-
bili e le caratteristiche di amplificazione ai bisogni di 
ogni singolo paziente. La selezione e la regolazione 

Box 10. Unicità della protesizzazione acustica pedia-
trica.

•	 il bambino non ha la capacità di “riempire i vuoti” per 
suoni non udibili, perché sta ancora imparando ad 
ascoltare

•	 i bambini passano molto tempo con altri bambini, o 
con la madre: l’ascolto del linguaggio è quindi pola-
rizzato verso le alte frequenze

•	 le condizioni di ascolto devono essere le migliori 
possibili, perfezionando il rapporto segnale/rumore, 
ottimizzando sia l’ambiente d’ascolto che l’amplifica-
zione

•	 bisogna evitare le condizioni di rumore eccessivo e di 
riverbero

Box 11. Criteri di selezione della protesi acustica (PA) 
pediatrica.

•	 grado di ipoacusia
•	 caratteristiche fisiche del bambino
•	 bisogni specifici
•	 ambiente di vita



78

D. Zanetti

delle PA deve essere condotta utilizzando algoritmi 
dedicati all’età pediatrica, dopo attenta valutazione 
audiologica; inoltre, l’amplificazione sonora, deve 
essere integrata dalla valutazione e terapia da parte 
della logopedista.
In generale, è possibile schematizzare come segue:
•	 Forma delle PA: nei pazienti pediatrici è sempre 

preferibile la soluzione retroauricolare, in quanto 
permette di adattare velocemente l’apparecchio 
alle modifiche anatomiche dell’orecchio durante la 
crescita cambiando solo gli auricolari. Inoltre, la di-
mensione maggiore della protesi consente l’inse-
rimento di caratteristiche aggiuntive, ad esempio 
microfoni direzionali o ricevitori wireless.

•	 Auricolare: permette l’accoppiamento acustico tra 
la PA e il condotto uditivo. Se ben modellato con-
sente di sfruttare al massimo il campo dinamico 
e di frequenza erogato dall’apparecchio. Nei pa-
zienti pediatrici va cambiato frequentemente per 
non compromettere il guadagno acustico, in caso 
di mancata tenuta.

•	 Sportello delle batterie: i bambini sotto i 6 anni di 
età sono ad alto rischio di ingestione delle batterie, 
con rischio di tossicità o di asfissia. Lo sportello 
può avere sistemi di blocco per impedirne l’aper-
tura, oppure esistono dispositivi muniti di batterie 
ricaricabili e non rimuovibili.

•	 Caratteristiche di amplificazione: gli algoritmi di 
processamento sonoro devono evitare ogni pos-
sibile distorsione, essere flessibili per soddisfare 
il grado di perdita uditiva, offrire una buona com-
pressione per amplificare molto i suoni a bassa 
intensità e poco i suoni ad alta intensità.

•	 Controllo del volume: la regolazione del volume 
del segnale in uscita si ottiene normalmente con 
levette, pulsanti o sensori touch presenti sul corpo 
dell’apparecchio. In ambito infantile, è meglio di-
sattivare i controlli fisici per evitare manipolazioni 
da parte del bambino, e renderli accessibili esclu-
sivamente ai genitori, all’audioprotesista e al me-
dico.

•	 Soppressione del feedback (effetto Larsen): du-
rante il gioco, la corsa o per manipolazione l’au-
ricolare può spostarsi; in caso di mancata tenuta 
si instaura un ciclo di auto-amplificazione (fischio). 
Sono ormai molto diffusi algoritmi digitali che limi-
tano questo effetto, per evitare la degradazione del 
segnale acustico.

•	 Microfoni direzionali: aumentano l’amplificazio-
ne di suoni provenienti da una fonte posta di fronte 
al soggetto; non sono sempre raccomandati, so-
prattutto in pazienti con età inferiore ai 3 anni. La 
modalità direzionale infatti può ridurre l’udito “in-
cidentale” e l’attenzione verso i rumori ambienta-
li. Devono invece essere presi in considerazione 
dell’attività scolastica.

•	 Riduzione digitale del rumore: gli algoritmi che 
sopprimono il rumore ambientale possono tagliare 

parti del messaggio utili al bambino per l’acquisi-
zione del linguaggio; non sono quindi consigliati al 
di sotto dei 3 anni. Tali programmi possono poi es-
sere implementati successivamente per aumenta-
re la comprensione del parlato nel rumore.

•	 Connettività: non è fondamentale in età infanti-
le. Durante il passaggio all’età scolare e succes-
sivamente adolescenziale il paziente vorrà utiliz-
zare dispositivi esterni quali smartphone, video-
giochi portatili, lettori digitali. Molte PA utilizzano 
al momento protocolli wireless con connettività 
bluetooth che nel rumore aumentano il rapporto 
segnale/rumore (S/R). In ambiente scolastico è 
possibile adottare inoltre microfoni wireless per 
l’insegnante, che trasmettono direttamente la voce 
alle PA. 

Sezione 2. L’impianto cocleare
2a. Lo stato dell’arte della tecnologia degli 
impianti cocleari
Gli impianti cocleari sono dei dispositivi chirurgici im-
piantabili che producono sensazioni uditive attraverso 
una stimolazione elettrica del sistema uditivo neura-
le 33. Essi sono indicati nei pazienti affetti da ipoacusia 
neurosensoriale, che non possono ricevere adeguato 
beneficio dall’uso di protesi acustiche convenzionali. 
L’impianto cocleare (IC) moderno è concepito come 
un sistema a due componenti: una parte esterna ri-
muovibile e una parte interna alloggiata chirurgica-
mente nella squama dell’osso temporale, in sede re-
troauricolare, con un elettrodo che viene inserito nella 
spirale della coclea (Fig. 5). 
La prima, denominata processore del linguaggio, 
capta ed elabora il suono trasformando le informazio-
ni acustiche in impulsi elettrici. Il segnale viene quindi 
trasmesso per via transcutanea alla componente in-
terna attraverso un sistema a radiofrequenza. La par-
te interna è costituita dal ricevitore-stimolatore: riceve 
il segnale e trasmette gli impulsi elettrici attraverso un 
elettrodo (o array di multipli contatti elettrodici) inse-
rito nella coclea a contatto con i dendriti del nervo 
cocleare.
Le recenti innovazioni tecnologiche hanno aggiunto 
ai moderni IC multicanale (dotati di 12-22 contatti) nu-
merosi software che migliorano la qualità del segnale: 
microfoni direzionali, sistemi di eliminazione del ru-
more superfluo e analisi fine dello spettro acustico. 
Inoltre, essi sono dotati di sistemi per misurazioni te-
lemetriche elettrofisiologiche della risposta neurale, 
registrabili dall’impianto stesso. Queste risultano utili 
alla verifica del corretto funzionamento del dispositivo 
e al cosiddetto “mappaggio” o regolazione persona-
lizzata della stimolazione, essenziale nel trattamento 
dei bambini piccoli, che difficilmente possono dare 
chiare risposte nell’osservazione comportamentale. 
Infine, i più moderni IC dispongono di sistemi built-in 
o accessori per la connettività via Wi-Fi (alla frequen-
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za dedicata di 2,4 GHz), FM o Bluetooth® con tutti i 
comuni device (smartphone, tablet, PC, streamers), 
particolarmente graditi agli utenti adolescenti (Fig. 6).
Una delle più recenti innovazioni riguarda la possi-
bilità di eseguire una RM, evenienza assai probabile 
nell’arco della vita di un bambino ricevente l’IC. Al-
cune case produttrici hanno sviluppato modelli di IC 
con magneti interni che si adattano alle linee di forza 
del potente campo magnetico della RM (in alcuni casi 
fino a 3T), senza pertanto bisogno di rimuoverlo chi-
rurgicamente.

2b. Attuali indicazioni audiologiche 
all’impianto cocleare nel Well-Baby 
L’incidenza di sordità profonda congenita è rimasta 
stabile in Italia negli ultimi 4 decenni, attestandosi su 
valori di 1-2 casi per 1000 nuovi nati, a cui si aggiun-
gono 2-3 casi/1000 bambini con sordità progressiva, 
fino all’età scolare. Si ritiene che per circa il 15% dei 
bambini affetti da ipoacusia neurosensoriale sia indi-
cato un IC. Attualmente, nel mondo si calcola siano 

circa 800.000 i pazienti che hanno ricevuto un IC, di 
cui circa il 30% in età pediatrica (report WHO 2021) 1. 
In Italia, secondo i dati dell’agenzia Agenas (Ministero 
della Sanità) si è passati da 699 ricoveri per IC nel 
2008 a 1424 nel 2018 tra cui circa 1/3 pediatrici (nella 
metà dei casi: binaurali simultanei), con numeri in co-
stante incremento, sia per il miglioramento dei proto-
colli diagnostici che per l’espansione delle indicazioni 
alla luce dei risultati sempre più convincenti. Inoltre, il 
progresso tecnologico e l’evoluzione di tecniche chi-
rurgiche sempre meno invasive permettono di ridurre 
i rischi chirurgici, ridurre la durata dell’ospedalizza-
zione e favorire una gestione post-operatoria piú ac-
cessibile per le famiglie. Da non sottovalutare, infine, 
la maggiore possibilità di accesso a informazioni sul 
tema della sordità, cosí come una maggiore sensibi-
lità verso questa disabilità fino a qualche anno fa rite-
nuta secondaria nello sviluppo generale del bambino. 
In caso di ipoacusia neurosensoriale bilaterale gra-
ve e profonda identificata allo screening neonatale e 
confermata in un centro Audiologico di III livello en-
tro i 3 mesi di vita, la strategia riabilitativa prevede 
l’adozione immediata di protesi acustiche e un trai-
ning logopedico per almeno 6 mesi. In caso di scarso 
beneficio si renderà necessaria l’applicazione di un 
IC, da eseguirsi di solito intorno ai 12 mesi di vita. In 
caso di ipoacusia profonda bilaterale nel bambino è 
indicata l’applicazione simultanea di IC in entrambe 
le orecchie, purché non ci siano controindicazioni chi-
rurgiche o anestesiologiche 33.
La selezione pre-IC si svolge in maniera multidiscipli-
nare comprendendo visite specialistiche, esami clini-
ci e strumentali (Tab. II) ma anche attraverso un patto 
terapeutico e informativo con i caregiver del piccolo 
paziente: lo staff clinico con l’aiuto di psicologi specia-
lizzati condivide con la famiglia il percorso terapeuti-
co e analizza e supporta le dinamiche psicosociali di 
genitori che in poco tempo si trovano ad affrontare la 
diagnosi di sordità permanente e che contestualmente 
devono trovare la lucidità e la serenità di concordare 
una strategia terapeutica chirurgica in tempi precoci. 

Figura 5. A sinistra: componente interna di impianto cocleare modello Synchrony® (gentile concessione di Med-El, 
Austria); al centro: componente interna di impianto cocleare modello Nucleus CI632® (gentile concessione di Cochlear 
Co., Australia); a destra: rappresentazione schematica dell’elettrodo inserito nella scala timpanica della coclea (gentile 
concessione di Advanced Bionics, USA).

Figura 6. Esempi di combinazioni di connettività wireless 
con i moderni impianti cocleari (e protesi acustiche digi-
tali).
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Nonostante vi siano linee-guida internazionali 34,35, in 
Italia ogni Centro può adottare propri criteri audiologi-
ci per l’indicazione all’IC. Essi si possono sostanzial-
mente riassumere come segue:
•	 soglia audiometrica comportamentale con le pro-

tesi acustiche in uso peggiore di 70 dB HL su tutte 
le frequenze principali (250-500-100-2000-4000 
Hz);

•	 accesso inadeguato alle frequenze del parlato a 
volume di conversazione (65dB HL);

•	 mancata detezione di tutti i suoni di Ling a 2 metri 
di distanza dal microfono dell’ausilio protesico a 
volume di conversazione (65dB HL).

Una volta confermata l’indicazione audiologica all’in-
tervento di IC il piccolo paziente dovrà sottoporsi a:
•	 TC dell’orecchio (possibilmente Cone-Beam o 

Flat-Panel) → per fornire i punti di repere anato-
mici al chirurgo e identificare malformazioni dell’o-
recchio medio e interno;

•	 RM dell’encefalo à per visualizzare i nervi stato-
acustici, documentare la pervietà della coclea, e 
identificare lesioni delle vie uditive centrali.

Nel bambino piccolo l’imaging viene eseguito in se-
dazione con assistenza anestesiologica.
L’intervento chirurgico si svolge in anestesia generale 
rientrando oramai da anni nella routine dei centri spe-
cializzati in audiologia e otochirugia pediatrica, dotati 
di équipe anestesiologiche pediatriche dedicate  36. 
Considerato che quanto più precoce è l’IC tanto mi-
gliori saranno i risultati percettivi 37,38, ma aumentano le 
problematiche anestesiologiche, il rapporto costo-be-
neficio ideale si raggiunge intorno ai 12 mesi di vita del 
bambino. Nei casi di rischio di ossificazione cocleare, 
come può avvenire nelle sordità post meningite, l’IC è 

indicato in urgenza anche prima dei 12 mesi di vita. 
L’accesso chirurgico è mini invasivo (Fig. 7), i tempi 
di ospedalizzazione sono di 2-3 giorni e l’attivazione 
dell’IC avviene in regime ambulatoriale dopo poche 
settimane dalla chirurgia  38. I controlli periodici del 
mappaggio dell’IC e le sessioni di abilitazione logo-
pedica sono intensive nelle prime settimane, poi con 
intervalli sempre maggiori, e sempre concordate con 
le famiglie in base all’evoluzione delle capacità per-
cettive del bambino. 

2c. L’impianto cocleare in condizioni 
patologiche particolari
L’ipoacusia neurosensoriale puó essere il risultato 
di anormali condizioni anatomico-fisiologiche del-
le strutture ossee dell’orecchio o del sistema uditivo 
neurale. Non di rado gli studi neuroradiologici preope-
ratori mettono in evidenza malformazioni, displasie e 
agenesie della coclea o del nervo uditivo. È evidente 
quanto una TAC ad alta definizione ed eventualmente 
una RM a 3 Tesla siano indispensabili per confermare 
la strategia terapeutica ed eventualmente influenzar-
ne la scelta della tecnica chirurgica o del tipo di dispo-
sitivo da impiantare. Nonostante i rischi anestesiologi-
ci e chirurgici siano aumentati nei bambini sindromici, 
attualmente anch’essi possono essere avviati a un IC 
con particolari precauzioni e prospettive di successo 
terapeutico.
Alla luce del crescente numero di interventi di IC in 
età pediatrica, sono stati sviluppati negli anni modelli 
alternativi di elettrodi di IC che permettono una piú 
agevole modalità di inserzione e che si adattano piú 
agevolmente alle peculiarità anatomiche presenti in 
caso di malformazione congenita dell’orecchio inter-

Tabella II. schema processo di selezione e follow-up per impianto cocleare pediatrico.

Nascita 1 mese 3 mesi 6 mesi 1 anno

Screening TEOAE+aABR

Audiometria comportamentale X X X X

ABR clinico X X

Adozione PA X X

Verifica protesica X X X

Valutaz. genetica X

Visita NPI Sec. necessità

TC rocche petrose X

RM encefalo X

Visite specialistiche Sec. necessità

Valutaz. logopedica X X X X

Valutaz. psicologica X X X

Counseling X X X X

TEOAE: transient-evoked otoacoustic emissions, aABR: automatic auditory brainstem responses, NPI: 
Neuropsichiatria infantile
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no o in caso di ossificazione cocleare da meningite. 
Questi elettrodi possono disporre di una lunghezza 
minore, una maggiore robustezza o un array “sdop-
piato”, che permetta al chirurgo di poter alloggiare gli 
elettrodi in piú punti, aumentando cosí le probabilità di 
una stimolazione elettrica efficace.
È dibattuta la scelta di IC nel caso di sospette aplasie 
del nervo uditivo; anche l’uso di RM di ultima genera-
zione e di massima intensità non permette a volte di 
confermare o meno l’esistenza di fibre neurali nel ca-
nale acustico interno. L’esperienza clinica e numerosi 
studi scientifici riportano, infatti, un’adeguata stimola-
zione da parte dell’IC anche in pazienti con sospetta 
agenesia del nervo VIII. In questi casi si ipotizza la 
presenza di residui di fibre neurali afferenti attraver-
so altri nervi cranici o il limite delle attuali tecniche di 
neuroimaging. In caso di conclamata aplasia o di sin-
dromi neoplastiche, come la neurofibromatosi, si puó 
ricorrere all’applicazione dell’elettrodo di stimolazione 
sul tronco encefalico. Sono, infatti, stati sviluppati spe-
ciali dispositivi impiantabili denominati ABI (auditory 
brainstem implants), che possono fornire sensazioni 
uditive attraverso l’ancoraggio di speciali elettrodi in 
corrispondenza dei nuclei cocleari del tronco ence-
falico 38. L’uso di tali dispositivi deve essere ben pon-
derato sia per la maggiore complessità dell’intervento 
chirurgico sia per gli aumentati rischi operatori. La 
qualità della percezione verbale, inoltre, appare finora 
essere nettamente inferiore a quella di un IC. Tuttavia, 
se eseguito in centri clinici specializzati, puó fornire al 
paziente una sensazione sonora, che integrate con 
strategie di comunicazione non verbale, puó permet-
tere al paziente di incrementare in maniera concreta 
le proprie abilità socio-relazionali.  

2d. Criticità e prospettive future
La tecnologia degli IC ha consentito la riabilitazione 
delle ipoacusie di grado profondo con straordinari risul-
tati. Tuttavia, si deve ammettere in modo critico che a 
volte non si raggiungono risultati apprezzabili in termini 
di comprensione “aperta” del linguaggio, in condizio-
ni di rumorosità ambientale. Non tutti i bambini, infatti, 
raggiungono uno sviluppo dell’udito e del linguaggio 
vicino alla norma. Ciò è dovuto a diversi fattori, tra cui 
principalmente il contesto cognitivo, il ritardo diagnosti-
co, le comorbidità e le disabilità aggiuntive. 
Inoltre, un fattore fondamentale è lo stato anatomo-
fisiologico del sistema uditivo periferico (malforma-
zioni cocleari) e quindi l’interfaccia elettrodo-sistema 
neurale, che negli attuali IC è limitata da un numero di 
siti di stimolazione ancora esiguo rispetto all’elevato 
numero di cellule acustiche. Di conseguenza, alcuni 
aspetti dell’ascolto, ad esempio della melodia musi-
cale, non sono ancora pienamente apprezzabili da un 
portatore di IC. A tale scopo sono stati sviluppati elet-
trodi sempre piú conformi all’anatomia della coclea e, 
recentemente, di elettrodi auto-modellanti, ad esem-
pio in funzione della temperatura corporea. 
Lo sviluppo di sempre più avanzati test elettrofisiologici 
registrabili da remoto (telemetria) e adattabili ai pazienti 
con IC si inseriscono nel moderno concetto medicina 
teragnostica, ossia un metodo diagnostico integrato a 
uno specifico intervento terapeutico. Ad esempio, i se-
gnali EEG (potenziali evocati neurali) ottenuti in sogget-
ti con IC sono utilizzati per la personalizzazione della 
strategia di mappaggio. Queste innovazioni sono stra-
ordinariamente importanti soprattutto nei bambini, in 
cui la decodifica del linguaggio da parte di algoritmi di 
intelligenza artificiale può sostituire le attuali regolazio-

Figura 7. accesso chirurgico mini-invasivo per l’impianto cocleare pediatrico (a sinistra); risultato a 1 settimana dall’in-
tervento (a destra).
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ni manuali e soggettive.Una linea di ricerca riguarda la 
rigenerazione dei dendriti delle fibre del nervo cocleare 
o addirittura delle cellule acustiche stesse (terapia bio-
genica). L’instillazione di fattori di crescita (NGF) rila-
sciati dalla superficie dell’elettrodo potrebbe favorirne 
crescita, come già evidenziato in alcuni modelli animali, 
contribuendo a mantenere a lungo termine una stimola-
zione efficace. Sono in fase di sviluppo elettrodi che pos-
sano rilasciare gradatamente farmaci o fattori di crescita 
in grado di sostenere e conservare le strutture neurali 
all’interno della coclea e nelle fibre pre- e post-sinapti-
che. Sono inoltre in corso numerosi tentativi di trapianto 
di cellule staminali in modelli animali, attraverso i cosid-
detti elettrodi bio-ibridi: dopo aver ottenuto le cellule sta-
minali dal midollo osseo, queste vengono applicate sulla 
superficie degli array per mezzo di particolari strutture 
polimeriche. Una volta nella coclea attraverso l’IC, esse 
sono in grado di differenziarsi sotto la guida di citochine 
e fattori di crescita specifici. Purtroppo, allo stato attuale, 
la differenziazione è ancora estremamente difficile da 
guidare e controllare, e i risultati funzionali sono di bre-
ve durata, per cui si è ancora lontani dalla possibilità di 
applicazione clinica 39. Con meccanismi simili si è teoriz-
zato anche il cosiddetto trasferimento genico attraverso 
l’uso di nanoparticelle o vettori virali che permetterebbe 
la trasposizione di DNA sano, che possa supportare o 
favorire la rigenerazione delle cellule ciliate rimanenti 4.
La miniaturizzazione dei device, i miglioramenti 
dell’efficienza dei microfoni e dei sistemi di alimen-
tazione stanno guidando lo sviluppo di IC completa-
mente impiantabili (udito invisibile). In questi dispo-
sitivi la ricezione del segnale acustico avviene per via 
transcutanea, senza l’utilizzo di un processore ester-
no. Risulta evidente il maggior comfort di gestione 
di cui usufruirebbe il piccolo paziente, contribuendo 
alla eliminazione dello stigma della disabilità uditiva. 
Tuttavia, la sensibilità dei microfoni sottocutanei che 
captano anche i rumori fisiologici endogeni e la du-
rata delle batterie, sono ostacoli ancora da superare.
Infine, la diffusione di internet e di sistemi di connetti-
vità intelligente favorisce progressivamente il control-
lo degli IC e dei loro software attraverso un’assisten-
za remota (remote-care) 40. In futuro concetti come il 
self-fitting o auto-fitting (regolazione dell’IC automati-
ca o da parte dello stesso paziente) potranno essere 
applicati in maniera standardizzata e diffusa. I pazien-
ti potranno infatti connettersi all’occorrenza tramite te-
lemedicina con il centro clinico di IC, e sarà possibile 
effettuare visite di controllo a distanza, risparmiando 
così tempo e spese per il paziente e per il sistema 
sanitario. L’invio di dati d’uso e le regolazioni dell’IC 
avverrà automaticamente attraverso software dedica-
ti, installati su smartphone o tablet a disposizione dei 
pazienti e delle loro famiglie, e saranno analizzati dal 
Centro di riferimento. In questo modo, cambiamenti di 
impedenza o di risposta neurale così come eventuali 
guasti delle componenti dell’IC vedranno intervenire 
in tempo reale il personale tecnico e sanitario.

2e. L’abilitazione logopedica 
Il percorso diagnostico-terapeutico-abilitativo del 
bambino ipoacusico prevede la diagnosi precoce di 
sordità entro il 3° mese di vita, un’adeguata correzio-
ne della perdita uditiva con l’applicazione delle pro-
tesi acustiche e, entro il 6° mese di vita del bimbo, 
l’inizio precoce di una terapia logopedica condotta 
da logopedisti specializzati in ambito audiologico. Lo 
scopo principale della terapia logopedica nel bambi-
no sordo è quello di utilizzare il canale uditivo come 
principale via d’accesso allo sviluppo del linguaggio: 
attivare il feedback uditivo precocemente, all’interno 
del periodo critico di plasticità cerebrale del sistema 
nervoso centrale, consente di migliorare le abilità per-
cettivo-uditive e di favorire i processi di decodifica del 
linguaggio verbale, per stimolare la comunicazione, 
l’apprendimento, lo sviluppo cognitivo e socio-relazio-
nale del bambino 41.
Presso la UO di Audiologia del Policlinico di Milano, il 
percorso logopedico inizia subito dopo la diagnosi di 
sordità del piccolo paziente e richiede un importante 
impegno della famiglia, che assume il ruolo di attore 
principale, fornendo supporto e quotidiane occasio-
ni per favorire lo sviluppo della percezione uditiva e 
del linguaggio verbale. Viene da subito condivisa coi 
genitori la fondamentale importanza di programmare 
controlli e valutazioni periodiche, sia audiologici che 
logopedici, per monitorare l’evoluzione del bimbo e ri-
adattare il percorso in atto. Gli attori della terapia logo-
pedica sono: il logopedista, i genitori (e gli altri care-
giver) e naturalmente il bambino. Le prime fasi della 
terapia logopedica hanno l’obiettivo di guidare i ge-
nitori, attraverso un counselling mirato, nell’accetta-
zione della diagnosi e nella presa di consapevolezza 
della centralità del loro ruolo nel percorso del bimbo, 
oltre che all’acquisizione di competenze per la gestio-
ne della PA. I genitori devono essere guidati nell’os-
servare e stimolare il loro bambino dal punto di vista 
uditivo e comunicativo. Il logopedista guida i genitori 
a comprendere e interiorizzare le attività da riproporre 
a casa con il proprio bimbo, con degli obiettivi mirati 
che seguono i modelli di sviluppo tipico. Nella stesura 
degli obiettivi è fondamentale tenere in considerazio-
ne le abilità del bambino, non solo in relazione alla 
sua età cronologica ma anche alla sua età uditiva, 
ovvero all’età calcolata dal momento in cui il bambi-
no indossa il miglior ausilio per la sua perdita uditiva, 
età da tenere in considerazione per monitorare i pro-
gressi del piccolo paziente. Gli obiettivi della terapia 
logopedica vengono sempre condivisi con la famiglia, 
e riguardano diverse aree, strettamente correlate tra 
loro: area dell’ascolto, della comunicazione, dello svi-
luppo cognitivo, del linguaggio e dell’articolazione.
Il genitore riveste fin da subito un ruolo di centralità. La 
diagnosi di sordità è infatti un evento traumatico che 
altera le dinamiche e le modalità comunicative: i ge-
nitori generalmente riducono molto la comunicazione 
verbale col proprio bimbo in seguito alla diagnosi, e 
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vanno quindi supportati nel diventare ascoltatori attivi 
e comunicatori efficaci 42. Il genitore, infatti, deve parte-
cipare in prima persona alle attività proposte durante la 
terapia logopedica, per poterle poi riproporre a casa: il 
ruolo fondamentale nell’evoluzione del bambino spetta 
ai genitori che vivono con lui, mettendo in atto strategie 
di stimolazione durante la vita quotidiana (Box 12).
I bambini, infine, attraverso le attività proposte dal lo-
gopedista condivise a casa, imparano a utilizzare l’a-
scolto come canale principale, per favorire l’apprendi-
mento del linguaggio in modo naturale 43.
Dopo alcuni mesi di osservazione e terapia è possi-
bile valutare nel corso del follow-up audiologico, se il 
beneficio che il bambino sta ottenendo dall’uso delle 
PA sia sufficiente allo sviluppo del linguaggio verbale, 
oppure se sia necessario iniziare l’iter di valutazione 
per l’intervento di impianto cocleare.
È impossibile stabilire a priori la durata dell’intero per-
corso: ogni bimbo progredisce diversamente nell’a-
scolto, nel riconoscimento dei suoni e, soprattutto, 
nella comprensione e produzione del linguaggio, che 
è l’obiettivo finale. È doveroso sottolineare come i ri-
sultati a livello percettivo, comunicativo e linguistico 
siano assai variabili, e vanno dall’acquisizione di un 
linguaggio verbale equivalente ai pari udenti fino a 
casi in cui l’ascolto viene supportato e integrato dalla 
lettura labiale.
Questi risultati possono essere influenzati da nume-
rosi fattori, intrinseci al bambino (dipendenti dalle sue 
caratteristiche) ed estrinseci.
Tra i fattori intrinseci è importante ricordare l’età 
all’impianto cocleare, il livello uditivo pre-impianto, 
altre patologie associate, il livello di intelligenza non 
verbale e la presenza di altre disabilità associate. 

Tra i fattori estrinseci invece troviamo la costanza 
nell’utilizzo dell’amplificazione, le dinamiche familia-
ri, il grado di impegno della famiglia e il bilinguismo 
(Box 12) 44.
Va infine sottolineata l’importanza di creare una rete 
anche con le figure esterne che si interfacciano col 
bambino, come ad esempio le insegnanti, altri te-
rapisti della riabilitazione e gli assistenti sociali: il 
logopedista programma periodici incontri e colloqui 
con gli educatori, al fine di sostenere e proseguire 
l’abilitazione anche nel contesto scolastico, favoren-
do la creazione di un lavoro di multidisciplinare che 
coinvolga direttamente tutti i principali attori della 
crescita e del benessere del bambino. Non ultimo, 
l’utilizzo della musica come strumento aggiuntivo al 
percorso di abilitazione alla percezione verbale si 
è dimostrato estremamente utile e particolarmente 
gradito dalla popolazione pediatrica di riceventi un 
impianto cocleare 45.

Box 12. Esempi di strategie per i genitori.

•	 utilizzate una voce melodica e interessante per il 
bambino

•	 utilizzate frasi corrette e complete, non parole isolate
•	 la lettura di libri aiuta lo sviluppo del vocabolario, fin 

dai primi mesi di vita
•	 fate tanti commenti e poche domande
•	 giocate seguendo gli interessi del bambino, stando al 

suo livello, senza un “piano”
La musica e le canzoni aiutano lo sviluppo delle abilità 
linguistiche e di memoria 5. 
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