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Alteraciones anatomicas de oido
detectadas por tomografia computarizada
en ninos con diagnadstico de cortipatia
bilateral congénita de etiologia no
determinada

*Mejia-Valdez Pilar, * Gutiérrez-Farfan lleana, * Arch-Tirado Emilio

Resumen

La audicion es esencial para el desarrollo normal del lenguaje. El diagndstico etiolgico ayuda a los clinicos a anticipar el
pronostico y €l curso de la sordera. La tomografia computarizada enfocada en la pirdmide petrosa y €l oido interno ha ayudado a
establecer su etiologia, variando el porcentaje desde 6.8 hasta 28.4%, segin resultados de diversos autores. Los objetivos fueron
establecer €l tipo de malformacion de oido interno mas frecuente en nuestra poblacion, y analizar s existe relacion entre las
malformaciones encontradas y los datos. El disefio del estudio fue transversal descriptivo. La muestra estuvo constituida por 68
nifiosde 2 a 12 afios, a quienes selesrealizo audiometria, logoaudiometria y tomografia computarizada, delos cuales 14 presentaron
mal formacion de oido interno; de éstos, nueve correspondieron a displasia de Mondini, dos a displasia de Michel, uno a hipoplasia
de oido interno, uno present6 hiperdensidad de ambas cécleasy fibrosis del VIII par, y uno mas conducto auditivo interno estrecho.
En las audiometrias observamos que una misma malformacion present6 diferentes patrones, lo cual puede relacionarse con la
severidad de la malformacién, la funcionalidad de las células ciliadas o €l dafio neural, independientemente de la malformacion
encontrada. Por los resultados consideramos que es necesario que a todos los nifios con diagnéstico de cortipatia bilateral de
etiologia no determinada se les realice tomografia computarizadada y una valoracion confiable de la utilidad del tratamiento
indicado.
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Abstract

Hearingisessential for thenormal devel opment of language. The aetiol ogic diagnosis hel psthe specialist anticipate the forecast
and course of deafness. A computed tomography focused on the petrous pyramid and on the internal ear has helped establish its
aetiology, with a percentage variation from 6.8 to 28.4%, according to results from several authors. The objectiveswere to establish
the type of malformation of the internal ear that is more frequent in our population, and to analyze if thereis a relationship between
the malformations found and the data. The sample consisted of 68 children from 2 to 12 years of age, to which an audiometry,
logoaudiometry and computed tomography were performed. Of those, 14 presented malformations of the internal ear: nine
corresponded to dysplasia of Mondini, two to dysplasia of Michel, one to hypoplasia of internal ear, one with hyperdensity of both
cochleas and fibrosis of the VIII pair, and one with a narrow internal auditive conduit. In the audiometries, we observed that the
same malformation presented different patterns, which can be related to the severity of the malformation, functionality of the ciliated
cells, or to neural damage, independently from the malformation. Due to the found results, we consider it is necessary a computed
tomography and a reliable evaluation of the indicated treatment usefulness be carried out on all children with a diagnosis of
bilateral cortipathy of non-determined aetiology.

Key words: bilateral cortipathy of non-determined aetiology, computed tomography, inner ear malformations.

Introduccion temprana de problemas auditivos permitira el buen desa-

Entre los sentidos que posee € ser humano, €l oidoes  rrollo del lenguajey, por consiguiente, de |as habilidades
€l érgano sensorial por cuyaintervencion sellevaacabo  cognitivas.t El diagndstico etiol gico ayuda alos clinicos
la adquisicion del lenguaje oral. Por ello, la deteccién  aanticipar € prondsticoy el curso delasordera, o que es
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crucial cuando se trata de alguna alteracién genética. El
establecimiento de un diagndstico etioldgico es esencial
paraidentificar y tratar de controlar losfactores causantes
en una comunidad, y paraayudar a prevenir y mangjar de
mejor maneralos servicios de salud.?

En cuanto a la hipoacusia congénita, ésta puede ser
hereditaria o adquirida. Las hipoacusias hereditarias
congénitas pueden debersealesionesintrauterinas, del parto,
o inmediatamente postnatales. Las etiologias de las
hipoacusias congénitas adquiridas pueden ser por lesiones
prenatales o inmediatamente postnatales. Tanto las
hipoacusi as hereditarias como | as adquiridas pueden deberse
aciertas anormalidades morfol dgicas del sistemaauditivo.®

Se calcula que en una tercera parte de los casos con
hipoacusia congénita la etiologia es de tipo hereditario;
otra tercera parte se atribuye a factores adversos durante
la gestacion; de la tercera parte restante no se puede
dilucidar lacausa, por lo que son denominadas“ de etiologia
no determinada’ .3*

La evaluacion del oido interno por tomografia
computarizadaen pacientes con hipoacusiacongénitaesuna
préctica comun. La prevalencia reportada de ateraciones
radiol 6gicas detectables va de 7 a 20%.*" Los medios de
rehabilitacién con los que se cuenta van desde un método
de amplificacion llamado auxiliar auditivo, 0 mas re-
cientemente, implante coclear, hasta terapia de lenguagje en
sus modalidades de bilingliismo y oralizacion. Para elegir
el medio adecuado son determinantes tanto la pérdida
auditiva como la etiologia que la causd y su localizacion.

El oido medio y el interno comparten origen
embrionario, pero el interno se desarrolla de modo
independiente. Esto explica por qué las malformaciones
del oido interno suelen presentarse de manera aislada, y
las del oido medio y externo con mayor frecuencia de
manera combinada. Las malformaciones de lastres partes
del oido pueden aparecer al mismo tiempo en pocos
trastornos cromosoémicos, sindromes craneofaciales y
exposicion atoxicos.®®

Las anormalidades del oido derivan de aplasia o
displasia del epitelio sensorial, falla en la division del
laberinto, o deficiencias en la estructura ésea. Las
anormalidadesdel oido interno sedividen en anormalidades
en el laberinto membranoso con capsula 6tica normal, o
con alteraciones en ambos.

Jackler, Luxorf y House clasifican las anormalidades

del oido interno de acuerdo con el sitioy €l tipo de defecto,
lo que incluye tanto a los defectos de division en los que
solo € laberinto membranoso esta afectado, como a las
alteraciones del laberinto 6seo y membranoso. Dichos
autores proponen la siguiente clasificacion: '
* Malformacién limitada al laberinto membranoso
(displasia completa del laberinto membranoso, dis-
plasiaincompletadel laberinto membranoso cocleo-
sacular “Sheibe” o de lavuelta basal “Alexander”).
« Malformaciones del laberinto 6seo y membranoso
(aplasiacompleta del laberinto “Michel”, anomalias
cocleares. aplasiacoclear, hipoplasiacocl ear, division
incompleta, cavidad comun).
* Anomalias laberinticas.
* Anomalias del acueducto.
« Anormalidades en el conducto auditivo interno (con-
ducto auditivo interno estrecho o amplio).
Ladisplasiacompletadel laberinto membranoso esrarg;
fue reportada por primera vez por Siebmann y Bing en
1907 y puede estar asociada con anormalidades cardiacas.
La detencion del desarrollo durante la tercera semana de
vida fetal ocasiona aplasia de laberinto, conocida como
anomalia de Michel .#®% La detencion durante la cuarta
semana se manifiesta por el desarrollo solo del otocisto,
gue en la tomografia computarizada aparece como una
estructura seudoquistica que reemplaza al laberinto.
Durante la séptima semana, lainterrupcion del desarrollo
coclear aunay mediavueltas producelaclasicadeformidad
deMondini.*®% L adeficiente diferenciacion delasvueltas
o giros del caracol (deformidad de Mondini) puede darse
en laforma clasica o con variantes. El clésico dato en la
tomografia es una vuelta basal normal con una cavidad
seudoquistica que reemplazalas vueltasmediay apical; e
resto del oido es normal. Las variantes pueden mostrar
anomalias adicionales y algunas veces solo se encuentra
un giro basal normal o dilatado. En otras, estan presentes
todas las vueltas pero laapical estd aplanada; puede haber
hipoplasia coclear o microcaracol .29

Estas anomalias incluyen dilatacion segmentaria,
conductos pequefios pero completos y malformacion
seudosacular. Esta Ultima es la més comin y la que més
probablemente represente fracaso de lafusion de la pared
central que convierte las bolsas embrionarias en anillos.
Los acueductos vestibular y coclear son mucho méas
grandes en etapas iniciales del desarrollo que a término
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de éste. Ambos se estrechan durante las semanas quinta a
octavadevidafetal. El cdibrede acueducto vestibular normal
puede ser igual 0 menor que el del semicircular posterior.
Cualquier medidamayor indicadilatacion, lamalformacion
encontrada con mayor frecuencia en cortes axiales. El
acueducto vestibular normal por lo comun no se demuestra
en tomografia computarizada.®?

El conducto auditivo interno puede ser grande, pequefio
o normal en pacientes con malformaciones congénitas de
oido interno. Se ha sugerido relacion entre el conducto
auditivo interno anormalmente estrecho e hipoacusia
neurosensorial. Aun en oidos normales puede variar el
tamario del conducto auditivo interno; el desarrollo de esta
estructura esindependiente del desarrollo del 1aberinto.%*?

De acuerdo con los datos obtenidos en la literatura, el
porcentagje de nifios con hipoacusia en los que no se ha
podido determinar su etiologia es dta, igual que en los
datosregistradosen el | nstituto de Comunicacién Humana,
en el cual no existe un estudio que determine qué porcentaje
de dicha poblacion presenta algun tipo de malformacion
en oido interno, yaque latecnologianecesariapararealizar
los estudios no era de fécil acceso parala poblacion.

El proposito de este estudio es establecer el tipo de
malformacion de oido interno mas frecuente en nuestra
poblacién, y analizar s existe relacion entre las malfor-
maciones encontradas y 1os datos audiométricos.

Material y métodos

El disefio del estudio fue transversal descriptivo. La
muestra estuvo constituida por pacientesde 2 a12 afiosde
edad con diagndstico de cortipatia bilateral de etiologia
no determinada, de enero de 1996 a diciembre de 2002. A
los pacientes se les realizo historia clinica completa, asi
como exploracion fisica exhaustiva, con la finalidad de
descartar una posible etiologia de la hipoacusia.

Se les redliz6 audiometria y logoaudiometria. En los
casos en que no fue posible realizar los estudios por la
edad y atencion del nifio, se comprob6 su déficit y tipo de
pérdida auditiva por medios potenciales provocados
auditivosdetallo cerebral y emisiones otoacUsticas. A todos
se les realiz6 timpanometria para descartar que cursaran
con patologiade oido medio, asi como reflejos estapediales
para complementar el diagndstico.

Se les realizd tomografia computarizada de ambos
oidos, previo desvelo alos nifios de 2 a 5 afios de edad,
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para mantenerlos sin movimiento y asi facilitar la
realizacion del estudio. Seutilizo técnicadeataresolucion
en cortes axialesy coronales, conunintervalode1.0a1.5
mmy con 1.0 a1l.5 mm de espesor; el plano de estudio fue
paralelo alalinea orbitomeatal.

Paralos estudios se utilizaron el audiometro Ampliad
319, impedanciometro Ampliad 728, equipo de potenciaes
provocados auditivos marca Cadwell, y equipo de
emisiones otoacUsticas ILO 96.

Resultados

Lamuestraestuvo comprendida por 68 nifios, 47% del
sexo masculino 'y 53% del femenino. Delos 68 pacientes,
52 (77%) no presentaron malformacion alguna eviden-
ciable en la tomografia computarizadada, y 14 (21%)
presentaron alguna malformacién en oido interno; en el
estudio, se encontré que uno (1%) presentaba mal-
formacién en oido medio, y uno més (1%) patologia de
oido medio (otoesclerosis) queinvolucrabaal oido interno
(Gréfical).

De las malformaciones de oido interno observadas,
nueve (65%) correspondieron a displasia de Mondini
bilateral, dos (14%) a displasia de Michel bilateral, una
(7%) a hipoplasia bilateral, uno (7%) con estrechamiento
de conducto auditivo en forma bilateral, y una (7%) se
reporté como aumento de densidad de ambas cécleas y
fibrosis del VIII par (Gréfica 2). En cuanto a la
malformacion de oido medio encontrada, éstaconsistio en
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Grafica 1. Muestratotal de pacientes participantes en el estudio.
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Grafica 2. Grados de pérdidaauditivade acuerdo con las malformaciones
de oido interno.

Grafica 3. Tipos de malformacion de oido interno.

hiperdensidad 6sea, es decir esclerosis bilateral de oido
medio, y la patologia de oido medio fue otoesclerosis ya
involucrando a oido interno.

De los que presentaron displasia de Mondini, tres
tuvieron una curva audiométrica correspondiente a
hipoacusiaprofundabilateral, tres con curvade restos audi-
tivosen formabilateral, uno con hipoacusiamediaderecha
y severaizquierda, uno con hipoacusia severa derechay
profundaizquierda, y uno con hipoacusiaprofundaderecha
y mediaizquierda. Con respecto aladisplasia de Michel,
en uno se obtuvieron restos auditivos en formabilateral y
en € otro no se pudo obtener curva audiométrica por la
edad del paciente; sin embargo, se valoré con PPATC sin
respuestaen formabilateral. El paciente con hipoplasiade
oido interno bilateral tuvo una curva de hipoacusia
profundabilateral. El que presentd aumento deladensidad

de las cocleas y fibrosis del VIII par tuvo hipoacusia
profunda bilateral. Y por altimo, el que presentd
estrechamiento de conducto auditivo interno experimentd
hipoacusia profunda bilateral (Gr &fica 3).

Discusion

Es dificil conocer laincidencia de las anormalidades
del oido interno, pero se ha encontrado que uno de cada
1 000 nifios que nacen presenta algin grado de déficit
auditivo sensorineural 251011

En México se carece deinformacion precisaenrelacion
con lamagnitud (incidenciay prevalencia) naciona y por
entidad federativa respecto de la sordera congénita. La
experiencia clinica del Instituto de la Comunicacion
Humana, como lugar de concentraci on de casos de sordera
congénita por dafio en el oido interno (cortipatias) entre
1978y 1979, esdeun total de 5 665 casos consultados por
defectos funcionales auditivos (37.2% se clasificd en esta
categoria). En 1984 €l porcentgje ascendio a 52.0%, del
que solo 32.7% fue de casos de primeravez, lo queindica
la alta proporcion de casos subsecuentes que demandan
atencion en el seguimiento de su rehabilitacion.

Laedad promedio en que se diagnostican los casostiene
gran importancia para la rehabilitacion. En 1984, la edad
promedio en que se recibian estos casos era de 7.8 afos,
en tanto que en una revision, diez afios después de una
muestra sel ectiva de cortipatias asociadas con factores de
riesgo adversos al nacimiento, el promedio de edad a
tiempo del diagndstico fue de 4.9 afios.®

El conocimiento de la sordera permite seguir la
evolucion de sumagnitud, como esel caso delosnifiosen
Goteborg, Suecia, donde la prevalencia disminuyé de 3.8
a2.0/1 000 en el periodo 1970-1974 a 1980-1984.1

Viljoen y colaboradores escribieron sobre las causas
de hipoacusia en 855 nifios, y encontraron que 40% de las
causas eran infecciosas y 43% de origen desconocido.®

Dasy su equipo mencionan que en un estudio realizado
en 164 nifios encontraron 36.5% de causa desconocida,
20.1% de causas genéticas, 14.6% de factores perinatales
adversos, 9.8% por infeccién congénita, 6.1% por
meningitis, 3.7% por sindromes, y anomalias cromo-
somicas en 3.7%.%

En varios estudios realizados en el Instituto de la
Comunicacién Humana se ha encontrado que de la po-
blacion consultada por problemas de oido, 60% es de
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menoresde 15 afios, y que las cinco causas més frecuentes
de hipoacusia son: cortipatia de etiol ogia no determinada,
infecciones de oido medio, cortipatia hereditaria auto-
sdmicarecesiva, cortipatiapostviral y cortipatiahereditaria
autosomica dominante.®

Das (1996) report6 en su estudio que las principales
etiologias de la sordera congénita fueron: alteraciones
genéticas, cromosdmicas y sindrémicas, 30%; de causa
desconocida, 25%; por rubéola congénita, 8%; infeccion
congénita de citomegalovirus, 4%; meningitis, 9%; y otras,
5%. Las clasificadas como de causa desconocida proba-
blemente son resultado de herencia autosdmica recesiva.?

Fraser (1976) concluye en su estudio que los genes
autosdmi cos recesivos son responsables de la mayoria de
los casos de sordera de etiologia desconocida.?

Brown realizé un estudio en nifios con hipoacusia
sensorineural y encontrd que en 25% se podia atribuir a
un factor prenatal o postnatal identificable, 18% afactores
genéticos, 15% a genes autosomicos dominantes, 40% a
genes autosdmicos recesivos, y 2% a genes ligados a X.
Sin embargo, en este estudio solo se incluy6 a pacientes
con malformaciones en oido externo evidentes a simple
vista; aninguno selerealizaron (0 a menosno secomenta)
estudios de imagenes para identificar malformaciones en
oido interno.*®

Latomografia computarizada enfocadaen la piramide
petrosay el oido interno ayudo a establecer laetiologiade
hipoacusia en 6.8%, segun resultados de G. Zazal y
colaboradores™!* en 1995; en 13% de los casos en €l
estudio de France y su equipo en 1995, y en 28.4% en €l
estudio del grupo de D. Bamiou en 1999.1:18

En nuestramuestra obtuvimos que 22% present6 alguna
malformacion de oido interno, lo que coincide con Jackler
y colaboradores, quienesencontraron que alrededor de 20%
de los pacientes con hipoacusia neurosensorial congénita
muestraa gunamalformacion en oido interno. Cabe sefidlar
que dicho estudio fue realizado con poli-tomografias, un
método radiol 6gico yaobsoleto enlaactualidad, en el que
lacalidad de las imagenes no era adecuada.*®

La malformacion de oido interno mas frecuente en
nuestra poblacién fue la displasia de Mondini, lo cual es
comparable con los resultados obtenidos por Crossy su
equipo de trabajo,® en un estudio realizado en 1999 con
una muestra de 149 pacientes estudiados por tomografia
computarizada. En este mismo estudio se encontré que de
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las hipoacusias clasificadas en 50-90 dB, 10% presento
anormalidades en oido interno, y de las sorderas de més
de 90 dB, 15% mostré dichas ateraciones. Esto difiere
con nuestra poblacion, en la que encontramos que 29%
de los pacientes con malformacion de oido interno
presentd restos auditivos y 50% hipoacusia profunda
bilateral. Asi, también diferimos de Bamiou y
colaboradores (1999),%8 quienes concluyeron —en un
estudio realizado con 116 nifios con hipoacusia
congénita— que ladilatacion del acueducto vestibular fue
laanormalidad en oido interno més encon-tradapor medio
de tomografia computarizada (60% de los casos), y en
segundo lugar las anormalidades de los con-ductos
semicirculares (ausencia o displasia de |os mismos).

A tres de los 14 pacientes con malformacion de oido
interno seles cambi6 el tratamiento que habian llevado, el
cual era errdneo, consecuencia en primer lugar del dato
radiogréfico, y en segundo de la utilidad de dicho
tratamiento valorado en este estudio.

Conclusiones

Nuestros resultados coinciden con |os de otros autores
con respecto a porcentaje de nifios con malformacién de
oido interno, asi como con €l tipo de malformacién més
frecuente, que fue displasia de Mondini.

En cuanto a las curvas audiométricas obtenidas, una
mismamalformacion presento diferentetipo de hipoacusia,
lo cual puede estar relacionado con la severidad de la
malformacion y/o lafuncionalidad de las células ciliadas,
independientemente de lamalformacion. No encontramos
un patron audiométrico patognémico de determinada
malformacion de oido interno, por lo que consideramos
gue es necesario que a todos los nifios con el diagndstico
de cortipatia bilateral de etiologia no determinada se les
realice tomografia computarizada y una valoracion
confiable de la utilidad del tratamiento indicado.

Es importante sefialar que las malformaciones
encontradas correspondieron a malformaciones de labe-
rinto 6seo y, dado que sdlo se utilizd tomografia compu-
tarizada, no fue posible detectar las correspondientes al
|aberinto membranoso, lo cual es posible hacer por medio
de resonancia magnética, por lo que en un futuro seria
adecuado realizar dicho estudio a grupo que no presentd
mal formaci ones detectadas por tomografia computarizada
para complementar su valoracion.
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