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Resumen

Los sindromes genéticos y malformaciones congénitas engloban
una variedad considerable de alteraciones, las mas frecuentes son
las craneofaciales, en especial las del oido. El Hospital Judrez de
Meéxico es un importante centro de atencion que brinda tratamiento
a pacientes afectados por estos trastornos, a través del Servicio de
Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello. Con el fin de
conocer las enfermedades genéticas mas frecuentes, su evolucion y
tratamiento, se hizo un estudio analitico y retrospectivo, no invasor,
¥y una revision de casos.
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Introduccion

Los diferentes sindromes genéticos tienen una alta prevalencia
en la poblacion general. Afectan diversos organos del cuerpo
humano, el oido es uno de los mas frecuentes. El Hospital
Juarez de México es un hospital de referencia que atiende
a un gran nimero de habitantes del centro del pais y cuenta
con un destacado servicio de otorrinolaringologia, por lo que
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Abstract

The distinct genetic syndromes and congenital malformations pres-
ent a wide variety of alterations, most frequently of the craniofacial
type, and among these, the ear is no exempt to the latter. In Hospital
Juarez, as a reference hospital and a center with a predominance of
otologic pathology, we have a great number of cases, and a lot of
these are treated at the Otolaryngology an Head and Neck Surgery
and audiology department. We decided to do a thorough analysis of the
most frequent pathologies at our center, their treatment and evolution.
We did an analytic, non-invasive, case review study.
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brinda atencion especializada a individuos con enfermedades
otologicas que son consecuencia de malformaciones congénitas
o de sindromes genéticos.

Se realiz6 un estudio retrospectivo, analitico y no invasor
de los casos atendidos de 2003 a la fecha, para identificar las
principales enfermedades congénitas, su frecuencia, trata-
miento y evolucion.
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Sindrome de Down

Es el sindrome genético mas comun, con una incidencia de
uno por cada 650 nacidos vivos; las posibilidades de que
ocurra aumentan mientras mayor sea la madre. Sus carac-
teristicas son: braquicefalia, nariz pequeia, cuello corto,
hipotonia muscular, hipoplasia del tercio medio de la cara,
paladar alto y abombado, orejas pequeiias de implantacion
baja, estrechamiento del conducto auditivo externo, mastoi-
des hipoplasica,' bulbo yugular alto, estenosis de la trompa
de Eustaquio y malformacion de la cadena osicular.” En el
Hospital Juarez de México se han atendido ocho casos de
2003 a la fecha (cuadro 1).

La otitis media serosa se alivio con la colocacion de tubos
de ventilacion, aunque en uno de los casos fue necesario
repetir el procedimiento. Los sujetos a quienes se les hizo
mastoidectomia contintian en seguimiento en el servicio.
El porcentaje de revision de mastoidectomia es parecido al
informado en otros centros.’

Microtia-atresia
Este padecimiento tiene una incidencia de 0.03%; es decir, se
manifiesta en uno por cada 12,000 nacidos vivos. La mitad
de los sujetos afectados sufren sindromes genéticos concomi-
tantes, como el branquiootorrenal y el de Treacher-Collins.
Casi siempre, el diagndstico se establece cuando los sujetos
muestran alguna alteracion en su desarrollo. Predomina en los
hombres en una proporcion de 2.5:1. Los casos unilaterales
son mas frecuentes que los bilaterales en una relacion 4:1,
y es mas comun en el oido derecho, aunque no se conoce la
razon. El crecimiento del oido externo se detiene en el primer
trimestre del embarazo por causas desconocidas. El cuadro 2
muestra los casos atendidos de microtia-atresia en el Hospital
Juarez de México.

Se han atendido 38 pacientes, la mayoria de ellos hombres
(proporcidn 2:1), principalmente de microtia-atresia unilateral
derecha (figura 1).

Cuadro 2. Casos de microtia-atresia atendidos en el Hospital
Juarez de México de 2003 a la fecha

Nuimero de Sexo Sexo
pacientes femenino masculino

2003 10 3 7

2004 8 4 4

2005 6 1 5

2006 6 2 4

2007 4 1 3

2008 4 1 3

2009 2 0 2

TOTAL 38 12 26
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Figura 1. Microtia-atresia.

Casi todos los sujetos a quienes se les efectud canaloplas-
tia tuvieron una ganancia de 20 dB o mas en las frecuencias
del lenguaje. En promedio, su puntuacion en la clasificacion
de Jahrsdoerfer fue de 7.*

De todos los pacientes, solo a tres se les hizo recanali-
zacion por estrechamiento del conducto, mientras que siete
fueron tratados con férula para prevenir esta alteracion
(pop-ear-wick). A cuatro se les administré mitomicina, lo
que evitd la necesidad de reintervenirlos quirurgicamente.
En la actualidad se atiende a ocho pacientes a través de la

Cuadro 1.Casos de sindrome de Down atendidos en el Hospital Judrez de México de 2003 a la fecha
Paciente Edad (aiios) Padecimiento Tratamiento
1 8 OMC bilateral Mastoidectomia radical izquierda + revision de
mastoidectomia
2 12 OMC bilateral Mastoidectomia bilateral radical
3 10 Otitis media serosa bilateral Colocacion de tubo de ventilacion bilateral
4 13 Otitis media serosa bilateral Colocacion de tubo de ventilacion bilateral
5 1 Otitis media serosa derecha Colocacion de tubo de ventilacion derecho
6 8 Otitis media serosa derecha Colocacion de tubo de ventilacion derecho (2)
7 9 Microtia-atresia Altmann II derecha Canaloplastia derecha
8 12 OMA derecha + absceso de cuello Tratamiento médico
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consulta externa, para retirar costras de manera periodica,
debido a la alteracion en la funcidon y anatomia del conducto
(figura 2).

Se han realizado 36 canaloplastias en el Hospital Jua-
rez de México de 2003 a la fecha. De estos 36 pacientes, a
tres se les volvié a operar. La estenosis fue de 11%, cifra
inferior a 20% que informa la bibliografia y mas aun a 27%
que destacan algunas referencias.>® Todos los pacientes a
los que se les efectud recanaloplastia evolucionaron favo-
rablemente (uno necesitdé mitomicina). Del total global,
solo dos tuvieron complicaciones del nervio facial (grado
III), uno de ellos quedé en grado I permanente y el otro no
tuvo secuelas.’

= Canaloplastia derecha

& Canaloplastia izquierda

Canaloplastia bilateral

Figura 2. Procedimiento.

Fisura labiopalatina

Se origina por la detencion del desarrollo del tejido me-
senquimatoso durante el primer trimestre del embarazo. Es
la segunda malformaciéon congénita mas comun, con una
incidencia de uno por cada 1,000 nacidos vivos. Del total
de casos, 50% corresponde a labio-paladar hendido, 30% a
paladar hendido y 20% a labio hendido. Se cree que se debe
a un patron multifactorial en el que no se unen los procesos
frontonasales con los maxilares, lo que conlleva a la alteracion
funcional de la trompa de Eustaquio, cominmente vinculada
con otitis media serosa. En el Servicio de Otorrinolaringogia
se realiza la valoracion de la otitis media serosa y su trata-
miento.3’

De los 11 pacientes con fisura labiopalatina a los que
se les colocaron tubos de ventilacion, a cuatro se les vol-
vieron a colocar, tres de ellos quedaron con perforacion
timpanica residual y ocho tuvieron mejoria auditiva de 15
dB o mas. Tres extruyeron los tubos antes de los cuatro
meses (cuadro 3).

Cuadro 3. Casos de fisura labiopalatina atendidos en el Hospital
Juarez de México de 2003 a la fecha

Afio Numero OMS OMS Colo- Colocacion
bila- unila-  cacion de de tubo de
teral teral tubo de ventilacion

venti- + ade-
lacion noidectomia

2003 4 4 3 1

2004 2 1 1 2

2005 0

2006 2 2 2

2007 2 2

2008 1 1 1

Total 11 10 1 10 1

OMS: otitis media serosa.

Fistula auris
Esta malformacion tiene una prevalencia de 1 a 5%, segun
reportes. Por lo general, se encuentra en el margen del
hélix, por encima del trago. Puede ser concomitante con
los sindromes de Treacher-Collins, de Goldenhar y bra-
quiootorrenal. Su principal complicacidn es la infeccion
(cuadro 4).1%12

Se han realizado 21 resecciones primarias, seis secunda-
rias y una terciaria, todas con resultados favorables.

Cuadro 4. Casos de fistula auris atendidos en el Hospital Juarez

de México de 2003 a la fecha
Aiio Izquierda Derecha Bilateral Total
2003 2 2 4
2004 1 3 4
2005 2 2 4
2006 2 3 5
2007 1 1 2 4
2008 1 4 5
2009 2 2
Total 5 5 18 28

Conclusiones

Se llevaron a cabo 81 procedimientos en el Hospital Juarez:
38 canaloplastias; 28 resecciones de fistula auris; se colocaron
tubos de ventilacion en una ocasion y a cuatro pacientes en
varias ocasiones; dos mastoidectomias y una colocacion de
implante BAHA (figura 3).

La mayoria de los pacientes que fueron intervenidos
quirargicamente en este hospital muestran una mejoria que
concuerda con los datos publicados en la bibliografia, inclu-
so, en ocasiones la superan. Es recomendable proporcionar
atencion multidisciplinaria y hacer un seguimiento a largo
plazo y en mayor niimero de pacientes.
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Figura 3. Cirugias otolégicas en pacientes con sindromes genéticos o mal-
formaciones congénitas durante el periodo 2003-2007.
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