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RESUMEN

Obijetivos: Describir los hallazgos por imagen en tomografia computarizada (TAC) y
resonancia magnética (RM) en una paciente con estenosis del CAl. Describir el desarrollo
embrioldgico de las estructuras del CAl y la historia natural de la estenosis del CAl. Métodos:
Se presenta el caso de una paciente de 4 afios de edad con diagndstico de cardiopatia
congénita, hipoacusia neurosensorial (HNS) y otitis media recurrente bilateral, y a quien
se realizé TAC del hueso temporal con imagenes axiales y reconstrucciones coronales,
en las cuales se observa disminucion del diametro de la luz del CAl izquierdo (menor de 2
mm), ausencia del CAl derecho y estructuras del oido interno de caracteristicas normales,
compatibles con estenosis del CAl izquierdo. Las imagenes de RM demuestran la estenosis
del CAl izquierdo, sin observarse las estructuras nerviosas dentro de éste, compatible
con hipoplasia/aplasia del nervio vestibulococlear. Resultados: Se describen brevemente
la patologia, el origen embrioldgico y la importancia de la asociacion de la estenosis del
CAl a hipoplasia/aplasia del nervio vestibulococlear en el diagnéstico diferencial de las
causas de HNS, que contraindican la realizacion de implante coclear. Conclusiones: La
estenosis del CAl e hipoplasia/aplasia del nervio vestibulococlear es un diagndstico para
tener en cuenta dentro de las causas de HNS, y su diagndstico puede realizarse a través
de TAC y de RM.

SUMMARY

Objectives: To describe the computed tomography (CT) and magnetic resonance (MR)
findings in a patient with a diagnosis of internal auditory canal (IAC) stenosis. To describe
the embryological development of the IAC structures and the natural history of IAC stenosis.
Methods: A 4 year old girl presents with sensorineural hearing loss and bilateral recurrent
otitis media. The temporal bone CT shows diminished left IAC diameter (less than 2 mm),
right IAC absence and normal inner ear structures. These findings are pathognomonic for left
IAC stenosis. The MR findings include left IAC stenosis and IAC neural structures absence
secondary to aplasia of the vestibulocochlear nerve on each IAC. Results: Hypoplasia/aplasia
of the vestibulocochlear nerve in association with IAC stenosis is an important consideration
in the differential diagnosis of sensorineural hearing loss, as it is a relative contraindication
for cochlear implant placement. Conclusions: IAC stenosis and vestibulocochlear nerve
hypoplasia/aplasia must be excluded as an etiology of sensorineural hearing loss. The
diagnosis can be made by CT and MR.
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Introduccién

La hipoacusia se clasifica en conductiva, neurosensorial y mixta,
de acuerdo con las estructuras comprometidas en el proceso de audi-
cion. La hipoacusia conductiva se refiere a un déficit causado por una
alteracion en el conducto auditivo externo, el oido medio y la cadena
osicular. La hipoacusia neurosensorial (HNS) tiene su origen en el
compromiso de la cdclea o de las estructuras nerviosas implicadas en
la audicion. Su diagnoéstico requiere técnicas imaginologicas como la
TAC y la RM. La incidencia de HNS se ha reportado entre 1,2-5,7 por
1.000 nacimientos (1).

Las causas de la HNS son variables. Aquellas con patologia des-
conocida representan un 37% de los casos; las causas genéticas no
asociadas a sindromes representan un 32% de los casos, y las asociadas
a sindromes, como el de Waardenburg, el velocardiofacial o el de Down,
entre otros, un 29%. La etiologia prenatal asociada a infecciones por
rubéola, citomegalovirus, varicela y presencia de alteraciones causadas
por agentes toxicos como alcohol y drogas se presenta en el 11% de
los casos; las causas perinatales, como el kernickterus, la asfixia y la
prematurez son responsables de un 9% (2).

Teniendo en cuenta las causas de la HNS, la evaluacion de los nifios
con este desorden requiere una completa historia clinica, que incluya los
antecedentes pre y post natales, y familiares, asi como examen fisico
completo buscando signos relacionados con sindromes especificos, y
pruebas de laboratorio relacionadas con infecciones, y con desérdenes
inmunologicos, endocrinoldgicos y metabolicos. Un paso importante
dentro de esta evaluacion es obtener imagenes diagnoésticas. La evalua-
cion inicial debe ser por TAC del hueso temporal, y en ella se pueden
valorar las estructuras de los oidos externos, medios e internos. En los
pacientes a quienes se considere candidatos para un implante coclear
la RM de la fosa posterior brinda informacion importante para valorar
las estructuras nerviosas que el TAC no puede hacer visibles (3).

Se presenta el caso de una paciente con HNS y el algoritmo diag-
nostico utilizado para la evaluacion de la anatomia del hueso temporal
con TAC y RM.

Caso clinico

Paciente de 4 afios de edad, con antecedente de cardiopatia con-
génita corregida quirGrgicamente, otitis media recurrente bilateral e
HNS. Ingresa con un nuevo episodio de otitis media, a raiz del cual se
realiza tomografia computarizada (TC) del hueso temporal (figuras 1 y
2), donde se observa ausencia del CAl en el lado derecho, disminucion
del diametro del CAI izquierdo y morfologia normal de las estructuras
del oido interno.

Considerando los hallazgos mencionados, se decide realizar RM de
oidos, para evaluar las estructuras contenidas dentro del CAI (figura 3).
En dicho estudio se observa ausencia del CAI en las imagenes axiales en
el lado derecho, y presencia de una estructura lineal de baja intensidad,
localizada en el pefiasco del hueso temporal, que se correlaciona con las
imagenes coronales de TC, y, probablemente, corresponde a un canal
hipoplasico para el nervio facial. En el lado izquierdo se observa en las
imagenes coronales un CAI de diametro disminuido, correspondiente
al canal para el nervio facial. No es posible demostrar las estructuras
nerviosas dentro del CAI, por lo cual el diagnostico correspondiente es
agenesia del nervio vestibulo coclear con hipoplasia del CAI bilateral,
y presencia de un canal unico para el nervio facial.
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Figura la. TC axial del hueso temporal derecho. Ausencia de conducto auditivo. Se observa
una estructura de diametro disminuido, que, probablemente, corresponde al conducto para
el nervio facial (flecha). Las estructuras del oido interno son normales.

Figura 1b. Estenosis del CAL: TC axial del hueso temporal izquierdo. Disminucion del
diametro del CAI (menor de 2 mm) (flecha), que corresponde al conducto para el nervio
facial. Se observa, también, ocupacion del oido medio izquierdo por material inflamatorio.
Las estructuras del oido interno son normales.

Estenosis del canal auditivo interno (CAl): hallazgos por imagen. Jiménez J., Roa J., Figueroa R.



Discusion

La estenosis del CAI es un desorden muy raro, que forma parte
del espectro de la HNS. Aproximadamente el 12% de los casos de
pacientes con anormalidades en el oido interno se asocian a estenosis
del conducto. El didmetro normal del CAI se encuentra entre 2-8 mm, y
la estenosis se define como una disminucion del didmetro del conducto

igual o menor de 2 mm (4).

Aproximadamente el 20% de los pacientes con HNS presentan
anormalidades en las estructuras oseas del oido interno, y de estas
anormalidades solo el 12% se relaciona con estenosis del CAI. En una
serie de 6 pacientes con estenosis del CAI, Sakina M. et al. reportan la
asociacion de este hallazgo y la hipoplasia del nervio vestibulococlear
con un nervio facial normal, en sindromes como el de Treacher-Collins
y el de Noonan y la presencia de lesiones en el oido interno, tales como
aplasia laberintica (Michel), cavidad comun o particiéon incompleta
(Mondini), ausencia de la coéclea y de los canales semicirculares, o,
incluso, oidos internos normales (4).

En el estudio de la estenosis del CAI con TAC se requiere una buena
resolucion, con imagenes de aproximadamente 0,3-1 mm de espesor
en ventana 6sea, ¢ incremento de 0,3 mm, para realizar reconstruc-
ciones multiplanares en fase simple (5). También se pueden realizar
reconstrucciones adicionales en los ejes corto y largo de la piramide
petrosa (proyecciones de Poschl y Stenver). La técnica de la RM
comprende el uso de secuencias con informacion en T2 pesado y 3D,
con transformacion de Fourier en estado estable (CISS), asi como con
obtencion de imagenes en los planos axial y parasagital (perpendicular
al eje longitudinal del CAI), que permitan demostrar las estructuras
nerviosas contenidas dentro del CAI (6).
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Figura2a. Estenosis del CAL Reconstrucciones
coronales del hueso temporal derecho.
Ausencia del conducto auditivo interno.
Se observa una estructura de diametro
disminuido, que corresponde al conducto para
el nervio facial (flecha). Las estructuras del
oido interno son normales.

Figura 2b. Reconstrucciones coronales del
hueso temporal izquierdo. Disminucion
del diametro del CAI (menor de 2 mm)
(flechas); ocupacion del oido medio
izquierdo por material inflamatorio. Las
capsulas oticas son normales.

Formacioén del oido interno (embriologia)

Los oidos internos, medios y externos se originan a partir de
estructuras diferentes. El oido interno se deriva del ectodermo, que
forma la vesicula otica en la cuarta semana de gestacion. Dicha
vesicula se divide en dos porciones: una ventral, que forma la via
auditiva y la coclea, y otra dorsal, que forma los canales semicircu-
lares, el utriculo y el saculo. A continuacion se forman el apéndice
endolinfatico, que crece dorsalmente, y el ducto coclear, el cual se
alarga ventralmente.

El proceso de apoptosis hace que se desarrolle la coclea, la cual
completa su formacion en la octava semana de gestacion. Los canales
semicirculares, el utriculo, y el ducto endolinfatico, que tardan mas
en desarrollarse, completan su formacion en las semanas 19 y 20 de
gestacion.

Las inervaciones aferentes y eferentes empiezan de manera
tardia en el periodo embrionario, y no se completan hasta el pe-
riodo postnatal. E1 CAI se forma por apoptosis de la formacion
del cartilago en el aspecto medial de la vesicula 6tica. Su forma-
cion es inducida por la presencia del nervio vestibulococlear. En
ausencia o hipoplasia del nervio el canal no se desarrolla, y deja
solamente el calibre del canal responsable del paso del nervio
facial, que tiene un desarrollo independiente de la formacion del
nervio vestibulococlear (7).

Las patologias congénitas del oido interno dependen del momento
en el que se haya detenido el proceso de formacion, y ello da lugar
a una variedad de patologias, desde coclea normal hasta defectos en
la morfologia de los canales semicirculares.
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Clasificacion de la estenosis del CAl (8)
Tipo 1: Aplasia del nervio vestibulo coclear asociado a estenosis
del conducto auditivo interno.
Tipo 2: Aplasia o hipoplasia de la rama coclear del nervio vestibulo
coclear.

Tipo 2A: Asociado a malformacion laberintica.
Tipo 2B: Con laberinto normal.
Tipo 3: Aplasia o hipoplasia de las ramas vestibulares.
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Figura 3. Estenosis del CAl-agenesia del
nervio vestibulo coclear: (a) Imdgenes
coronales potenciadas en T2. Imagen
superior e izquierda: En el hueso temporal
derecho se observa una estructura lineal de
baja intensidad (flecha), que corresponde
al canal para el nervio facial, cuyo
diametro se encuentra disminuido. Imagen
superior y derecha: Disminucion del
diametro del CAI izquierdo (flecha).
Las estructuras del oido interno, la
coclea y los canales semicirculares son
de caracteristicas normales. (b) Imdgenes
axiales potenciadas en T2: No es posible
demostrar los conductos auditivos internos
con sus respectivas estructuras nerviosas
(+); probablemente, por la importante
disminucion de su didmetro. Ocupacion
de las celdillas mastoideas izquierdas por
proceso inflamatorio.

La mayoria de articulos en la literatura afirman que la aplasia-
hipoplasia del nervio vestibulo coclear es una contraindicacion para
realizar el implante coclear; sin embargo, existen reportes de casos en
pacientes cuyas imagenes demostraban estenosis del CAI y ausencia
de visualizacion del nervio vestibulococlear, y a quienes se les esti-
muld eléctricamente el tallo cerebral, a raiz de lo cual se encontraron
respuestas auditivas (9). En estos casos es posible que el nervio vesti-
bulococlear que se encuentra hipoplasico tenga, ademas, un trayecto

Estenosis del canal auditivo interno (CAl): hallazgos por imagen. Jiménez J., Roa J., Figueroa R.



diferente, y el cual no pueda ser visualizado adecuadamente con las
técnicas imaginoldgicas descritas. Este tipo de pacientes requiere,
entonces, una evaluacion inicial, que incluya la estimulacion del tallo
cerebral, antes de descartar un posible implante.

Conclusiones

Laagenesia o hipoplasia del nervio vestibulo coclear asociada a esteno-
sis del CAl es un diagnostico raro, que debe considerarse en pacientes con
HNS, y excluirse previamente a la consideracion de implante coclear.

La agenesia del nervio vestibulo coclear fue considerada contraindi-
cacion para el implante coclear (10), sin embargo, se ha demostrado que
las imagenes de TC y RM deben ser complementadas con la realizacion
de estimulacion eléctrica del tallo cerebral, con el fin de demostrar res-
puestas auditivas, en la evaluacion previa a la realizacion de un implante
coclear.
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