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Congenital malfomation of inner ear: single cavity
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Resumen

Las malformaciones congénitas del oido interno son pa-
tologias de baja frecuencia pero que requieren precision
diagndstica. Se presenta un caso de cavidad tnica o co-
mun con sus correspondientes imagenes radioldgicas ma-
nejado con implante coclear, asi como la revision de la
clasificacion y diagndstico diferencial de las demds ano-
malias de oido interno.
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Caso clinico

Niiia de siete meses de edad remitida por pedia-
tria debido a sospecha de hipoacusia. Present6
como antecedentes retraso del desarrollo
psicomotor, hemivértebra T4, comunicacidén
interauricular, malformacién anorectal, infeccion
de vias urinarias y displasia de cadera; sin ante-
cedentes familiares, prenatales ni perinatales.
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Summary

Congenital malformations of the inner ear are rare conditions,
but their detection requires high diagnostic accuracy. In
this report we describe the case of a patient with single or
common cavity, discuss the corresponding radiological
images, describe the tratment of this patient with a cochlear
implant, and review the classification and differential diag-
nosis of the other anomalies of the inner ear.
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Al examen fisico se observaron apéndices
preauriculares bilaterales multiples, otoscopia
bilateral dentro de limites normales, no hubo res-
puesta ante los estimulos sonoros de distinta in-
tensidad y frecuencia; el resto del examen fisi-
co de otorrinolaringologia, sin alteracion.

Se realizaron potenciales evocados auditivos de
tronco cerebral con respuestas ausentes bilate-
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Figura 1. Imagen de TAC corte axial oido derecho

Figura 2. Imagen de TAC corte axial de oido izquierdo

2

Figura 3. Insercion de electrodo de implante coclear en

canal semicircular lateral (flecha)
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rales, tomografia computarizada de oido que
mostrd cavidad tinica bilateral, con presencia de
conductos auditivos interno (CAI) estrechos, oido
medio con presencia de cadena osicular,
mastoides bien neumatizada, trayecto de nervio
facial sin alteraciones (Figuras 1y 2).

La resonancia magnética de pares craneanos
reporta el hallazgo de conductos auditivos inter-
nos estrechos pero con presencia de pares
craneanos VII 'y VIII, éste ultimo de apariencia
hipoplésica.

Se implantd a los nueve meses un dispositivo
Medel® electrodo corto, el cual se insertd a tra-
vés del conducto semicircular lateral, no hubo
fistula de liquido cefalorraquideo ni otra compli-
cacidn transoperatoria o postoperatoria (Figura
3). El implante se encendi6 al mes de la cirugia,
se inici6 terapia y respondié adecuadamente a
la presencia de sonido en el ambiente.

Discusion

Dentro de las hipoacusias congénitas neurosen-
soriales ocasionadas por malformaciones del oido
interno el 20 por ciento se explican por la com-
binacién de alteraciones en la estructura 6sea y
membranosa del laberinto. Aunque nuevas cla-
sificaciones han surgido en la literatura, la esta-
blecida por Jackler basada en datos histolégicos
y radioldgicos sigue siendo utilizada para tal fin.
En ella se establecen dos grandes grupos con
sus divisiones (1,2):

1. Malformaciones del laberinto membranoso:

- Displasia completa del laberinto membranoso
- Displasia membranosa limitada

- Displasia cocleosacular (Scheibe)

- Displasia del giro basal de la céclea

2. Malformaciones del laberinto 6seo y
membranoso:

- Aplasia completa del laberinto (Michel)
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Figura 4. Oido normal

Figura 5. Aplasia coclear

)

Figura 6. Anomalia quistica

Figura 7. Displasia de canales

- Anomalfas cocleares

- Aplasia coclear

- Hipoplasia coclear

- Severa

- Leve

- Particién incompleta

- Severa

- Leve

- Cavidad comtn

- Malformaciones del vestibulo y laberinto
- Displasia de canales semicirculares y vestibulo

En 1838 Edward Cock fue el primero en descri-
bir en cuatro ofdos la presencia de una amplia
comunicacion entre la c6clea y el vestibulo acu-
flando el término: cavidad comin o unica (3);
Jackler pudo establecer que la malformacién se
presentaba hacia la cuarta semana de gestacion
por una falla en la diferenciacién cuando la
placoda dtica se transforma en otocisto; es po-
sible que dicha falla se establezca cuando ya
existe algtin grado de diferenciacion de células
del ganglio espiral, lo que tendria relacién con el
resultado del implante coclear (1).

Es una entidad rara que equivale a menos del
uno por ciento de todas las malformaciones con-
génitas del oido interno pero significa el 25 por
ciento de todas las malformaciones cocleares.
Las caracteristicas radiolégicas de la cavidad
comun son (4):

- En la tomograffa axial computarizada (TAC)
hay hallazgos de una cavidad comtn de tamafio
variable formado por una rudimentaria céclea,
vestibulo y canales semicirculares (pueden ser
normales o displésicos). Canal auditivo interno
anormal que puede ser amplio o estrecho segiin
el tamaio de la cavidad comiin.

- En la resonancia magnética (RM) T2 se ob-
serva imagen de alta intensidad (liquido) simi-
lar a un quiste en la zona de la céclea y canales
semicirculares los cuales, generalmente, estdn
ausentes pero pueden ser normales o
displasicos. Canal auditivo interno con compo-
nente de VIII par pequefio, hipopldsico o au-
sente y VII par normal. Los cortes sagitales
oblicuos permiten ver mejor la presencia del
nervio coclear.

Los diagndsticos diferenciales principales de
la cavidad comtin son la aplasia coclear, la ano-
malia quistica cocleovestibular y la aplasia de
canales semicirculares (Figuras 4 a 7).
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Malformacion congénita oido interno

Basédndose en el origen embriolégico no es fre-
cuente hallar alteraciones congénitas de oido
externo e interno, pero para este caso en parti-
cular la presencia de apéndices preauriculares
en combinacién con la presencia de cavidad
comun hace pensar en un sindrome o asocia-
cién, reforzado por la manifestaciéon clinica de
otras malformaciones.

Dentro del desarrollo de los implantes cocleares
existe la posibilidad de que estos pacientes sean
manejados con electrodos que logren estimular el
tejido encontrado en la periferia de la cavidad
comun. Por su tamaifio, se necesitan electrodos
cortos y circunferenciales que se puedan adosar
a las paredes de la cavidad. En estos casos los
electrodos precurvados, los cuales estimulan so-
lamente en su cara interna, no le brindan posibili-
dad de mejoria al paciente con esta condicién.

El implante coclear en estos pacientes tiene
mayor probabilidad de complicaciones sobre
todo por los riesgos de fistula de liquido
cefalorraquideo, lesién de nervio facial, menin-
gitis recurrente y dificultades con la insercién y
funcionamiento de los electrodos (3,5).

Conclusion

Este es un paciente con una patologia otolégica
poco usual y que tiene regular prondstico con el
uso de implante coclear. A pesar de que durante
el estudio del caso se halla un nervio auditivo
hipoplésico, se decide implantar, obteniendo res-
puesta muy satisfactoria en los primeros meses
de rehabilitacion. Resaltamos la importancia de
la adecuada evaluacion e intervencion tempra-
na en los nifios con multidiscapacidades.

Torres JC. y col.
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