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Resumen

Existe una gran variedad de malformaciones congénitas que pueden afectar al
oido interno, con distintas fisiopatologias, diferentes estructuras alteradas y edad
de aparicion de los sintomas. Por lo anterior, es necesario conocer e identificar
dichas alteraciones, con el fin de actuar oportunamente y reducir el riesgo de las
complicaciones, entre otras —de gran importancia— las alteraciones en el area del
lenguaje vy en el ambito social.

Summary

There are a great variety of congenital malformations that can affect the inner ear,
with a diversity of physiopathologies, involved altered structures and age of symptom
onset. Therefore, it is important to know and identify these alterations opportunely
to lower the risks of all the complications, being of great importance, among others,
the alterations in language development and social interactions.

1. Epidemiologia * Alteraciones craneofaciales (3)

Las malformaciones del oido se producen en 1 de
cada 10.000 o 20.000 casos (1). Uno de cada 1.000
nifios presenta algun grado de déficit auditivo neurosen-
sorial, con edad promedio al diagndstico de 4,9 afos.
Se ha determinado que la prevalencia de alteraciones

auditivas en recién nacidos con factores de riesgo fue

* Ventilacion mecanica por mas de cinco dias
* Sindrome TORCH (4)

3. Embriologia del oido interno
El oido medio y el interno comparten origen em-
brionario, pero el desarrollo del oido interno es inde-

de 9,52 % (2).

2. Factores de riesgo

* Sexo masculino

* Consumo de ototoxicos

* Permanencia en unidad de cuidado intensivo (UCI)
mayor de cinco dias

* Peso inferior a 1.500 gr

* Edad gestacional menor a 34 semanas

* Exanguinotransfusion

* Hiperbilirrubinemia

* Distrés respiratorio por aspiracion de meconio

pendiente, lo que explica por qué las malformaciones de
este suelen aparecer de manera aislada a diferencia de las
malformaciones en el oido medio y externo, las cuales
se presentan con mayor frecuencia combinadas (2,5).
En el oido interno se encuentra una estructura
denominada laberinto 6seo o coclea, la cual se de-
sarrolla entre la cuarta y octava semana de gestacion
a partir del crecimiento de la capsula otica (5,6) que
aparece dorsal al segundo arco branquial durante la
tercera semana y se aleja de la porcion vestibular del
oido interno durante el primer trimestre formando una
espiral de alargamiento. El vestibulo estd completa-



mente desarrollado en la semana once y los canales semicirculares entre la
semana diecinueve y la veintidés. La osificacion del laberinto se completa
en la semana veintitrés y el desarrollo del oido interno estara completo
en la semana veintiséis (7). Las malformaciones estructurales del oido
interno que puedan diagnosticarse mediante estudios radiologicos se
deben a defectos entre las semanas cuarta y octava (5) y representan el
20 % de los casos de sordera congénita, mientras que lesiones posteriores
que afectan al epitelio sensorial, no tienen representacion por imagen (5)
y constituyen el 80 % de los casos de sordera congénita (8).

3. Anatomia del oido interno

El oido interno consiste en un laberinto 6seo que se encuentra rodeado
por una membrana laberintica y contiene en su estructura el vestibulo, la
coclea, los canales semicirculares, el acueducto vestibular y el acueducto
coclear. El espacio que se encuentra en el laberinto dseo es el laberinto
membranoso y en su interior lleva dos fluidos conocidos como perilinfa
y endolinfa (7.9).

El vestibulo contiene el utriculo y el saculo, los cuales hacen parte
del laberinto membranoso. Por su parte, el acueducto vestibular es una
estructura tubular que surge del vestibulo, contiene el ducto y el saco
endolinfatico, los cuales estan conectando al utriculo y al saculo del ves-
tibulo. El acueducto vestibular esté orientado diagonalmente en direccién
al conducto auditivo interno y mide normalmente menos de 1,5 mm de
didmetro. Por tltimo, la coclea consiste en un canal de espirales de 2}2 a
2% vueltas alrededor del modiolo, su didmetro disminuye gradualmente a
medida que avanza hacia el dpice coclear. Por el canal coclear transcurre
una ldmina de espiral dsea que se proyecta desde el modiolo y divide a
esta estructura en un compartimiento superior (rampa vestibular) y un
compartimiento inferior (rampa timpanica), estos dos compartimientos
se comunican a través del helicotrema, en el pex coclear (7).

El conducto auditivo interno se extiende desde el laberinto al angulo
pontinocerebeloso y contiene el séptimo y octavo pares craneales. El
octavo par o nervio vestibulococlear estd compuesto por tres ramas
(inferior, superior y coclear). La rama superior e inferior del nervio
ocupan el cuadrante posterosuperior y posteroinferior del conducto
auditivo interno, respectivamente, y la rama coclear esta localizada en
el cuadrante anteroinferior (7).

4. Diagnédstico: Imagenes de TC y RM

La tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM)
se utilizan para el estudio de las patologias en el oido interno. La TC es
el estudio imaginologico de eleccion para valorar las estructuras dseas
del oido, mientras que la RM permite una mejor valoracion de los tejidos
blandos, como el laberinto membranoso, y ademas, la representacion de
los pares craneales (5). Como se menciond, la prevalencia de alteraciones
radiologicas detectables en pacientes con hipoacusia congénita va de 7
a20 % (2).

5. Clasificacion

La clasificacion de las malformaciones congénitas del oido
interno se describe de diferentes maneras en la literatura, para
esta revision se usard la clasificacion por Sennaroglu y Saatci, del
2002 (10).

Rev. Colomb. Radiol. 2018; 29(3): 4481-5

Malformaciones cocleares

» Deformidad de Michel: ausencia completa de todas las estructuras
cocleares y vestibulares.

* Aplasia coclear: Ausencia completa de la coclea.

» Deformidad de cavidad comun: Cavidad quistica que reemplaza
ala coclea y al vestibulo.

* Hipoplasia coclear: Las dimensiones de la coclea y del vestibulo
son mas pequefias de lo normal.

* Particion incompleta tipo 1 (IP-I): La cdclea carece de modiolo y
se acompaiia de un vestibulo quistico grande.

* Particion incompleta tipo 2 (IP-1I) o malformacion de Mondini:
La coclea consiste en 1,5 vueltas, en las cuales, la vuelta media
y apical se unen para formar un apice de aspecto quistico, con el
vestibulo dilatado y el acueducto vestibular ampliado

Malformaciones vestibulares
Malformacion de Michel, cavidad comun, vestibulo ausente, ves-
tibulo hipoplasico y dilatado.

Malformaciones de canal semicircular
Canal semicircular ausente, canal semicircular hipoplasico, canal
semicircular dilatado.

Malformaciones del canal auditivo interno
Canal auditivo interno ausente, canal auditivo interno estrecho,
canal auditivo interno dilatado.

Hallazgos vestibulares y del acueducto coclear

Vestibulo y acueducto coclear dilatado o normal

En esta revision se hace una breve descripcion de las principales
caracteristicas imagenologicas de algunas de ellas y se muestran ima-
genes de TAC y RM de algunas malformaciones, tomadas en el servicio
de radiologia al que pertenecen los autores

5.1 Malformacion de Michel. Aplasia completa del
laberinto membranoso

Fue descrita por primera vez por Siebmann y Bing en 1907. Pue-
de estar asociada con anomalias cardiacas. Representa el 6 % de las
malformaciones cocleares y es la mas grave (8).

Se debe a una alteracion en el desarrollo de la capsula dtica, la cual
se produce antes de la tercera semana de gestacion (7).

Radioldgicamente se evidencia una ausencia total del laberinto
membranoso y del laberinto dseo y, clinicamente, el paciente tendra
una hipoacusia neurosensorial total o cofosis, que no es posible tratar
con protesis auditivas (1).

5.2 Aplasia e hipoplasia coclear

La aplasia coclear representa el 5 % de las malformaciones coclea-
res (8). El desarrollo embrionario se detiene al final de la tercera semana
de gestacion y suele ser de etiologia desconocida (5). La hipoplasia
coclear representa el 12 % de las malformaciones cocleares (8) y se
debe a una alteracion en el desarrollo del conducto coclear durante la
sexta semana de gestacion. Clinicamente, los pacientes manifiestan
hipoacusia neurosensorial unilateral o bilateral desde el nacimiento.
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Ambas patologias se diagnostican mediante imagenes diagnosticas,
en la aplasia coclear se confirma la ausencia de la coclea y del vestibulo,
los canales semicirculares con frecuencia estan malformados, globula-
res o dilatados y el nervio coclear y su conducto estan ausentes; por el
contrario, en la hipoplasia coclear se observa una coclea pequeiia (1-3
mm) con una espiral unica primitiva; el vestibulo y los canales semi-
circulares pueden ser normales o tener algun tipo de malformacion (5).

5.3 Particion incompleta tipo 1 (PI-1). Anomalia
quistica cocleovestibular

Representa el 20 % de las malformaciones cocleares y se caracteriza
por una coclea quistica y el vestibulo dilatado (8). Se origina durante la
quinta semana de gestacion y afecta el desarrollo de la estructura interna
coclear. Existen distintos grados de anomalias, el grado leve presenta
la malformacién solo a nivel de la cdclea con vestibulo y conductos
semicirculares normales y el modiolo ausente, a diferencia del grado
mas avanzado, en el cual, la cdclea, el vestibulo y el conducto semicir-
cular horizontal estan agrandados globularmente y forman un contorno.
Los hallazgos radiologicos se detectan mediante TAC (5) (figura 1).

5.4 Particion incompleta tipo 2 (PI-2). Aplasia de
Mondini

La aplasia de Mondini es la segunda causa mas frecuente de sorde-
ra congénita (5). Representa el 19 % de las malformaciones cocleares
(8) y el 30 % de las malformaciones congénitas del oido interno (5).
Se caracteriza por una triada conformada por un apex coclear cistico,
dilatacion minima del vestibulo y un acueducto vestibular largo (8).
Esta anomalia se origina por una detencion del desarrollo durante
la séptima semana (11) o detencion en el desarrollo del oido entre
los dias 58 y 70 de gestacion, lo cual ocasiona la interrupcion del
desarrollo coclear a una vuelta y media produciendo esta deformidad
y asociandose con sordera completa y malformaciones vestibulares
(12). En cuanto al diagnostico, algunos pacientes con malformacion
de Mondini tienen una sordera neurosensorial ligera mientras que
otros tienen una sordera profunda. En la TAC, es la malformacion
congénita con mayor variabilidad, ya que puede ser una sola cavidad
quistica o se puede diferenciar la espiral basal (11), pero el hallazgo
clasico en la TAC es una vuelta basal normal con una cavidad seu-
doquistica que reemplaza las vueltas media y apical; el resto del oido
es normal (2,11). Se detecta en un 20 % de los nifios con hipoacusia
neurosensorial congénita; de ellos, en el 65 % afecta a ambos oidos,
y el 35 % es unilateral (2) (figura 2).

5.5 Malformaciones vestibulares y de canal
semicircular

El desarrollo embriologico de los canales semicirculares inicia
en la sexta semana de gestacion y termina en la semana 22 (11). La
presentacion clinica se basa en alteracion vestibular y puede causar
diferentes grados de pérdida auditiva, dependiendo de la asociacion
que tenga con malformaciones cocleares. En ambos casos, el méto-
do diagnéstico de eleccion es la TAC (2). La resonancia magnética
de alta resolucion con reconstrucciones multiplanares también las
detecta (figuras 3 y 4).
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Figura 1. a y b) Oido iz-
quierdo y oido derecho. Se
observa la particion incom-
pleta tipo 1(PI-1) o anomalia
quistica cocleovestibular:
La flecha en cada figura
indica grado leve de par-
ticion incompleta, en este
caso la malformacion esta
solo en la coclea, ya gue no
existe tabique interescalar
nimodiolo, el vestibulo y los
conductos semicirculares
son normales.

Figura 2. Malformacidn de Mondini. a) TAC corte axial: dilatacion del vestibulo
derecho, al lado izquierdo se ve un vestibulo de apariencia normal. Las flechas
sefalan el vestibulo derecho dilatado y el izquierdo normal. b) TAC en corte
coronal: la coclea Derecha consiste en 1,5 vueltas, en las cuales, la vuelta media
y apical se unen para formar un apice de aspecto quistico.
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IZQUIERDO

DERECHO

Figura 3. Canal semicircular lateral hipopldsico. RM T2 secuencia FIESTA. a) Corte axial de ambos oidos. b y ¢) Reconstruccion (tridimensional) coronal oblicuo.
Se evidencia marcada disminucién del tamafo del canal semicircular lateral, con un pequeno saco con pérdida de la apariencia tubular del canal semicircular

lateral (flechas).

Figura 4. a, b y ). Imagenes axiales contiguas del pefasco derecho: hipoplasia del vestibulo, con canales semicirculares ausentes (flechas).

Imagenes cortesia de la doctora Eliana Bonfante. UT Health Houston.

Figura 5. Dehiscencia de canal semicircular superior: Adelgazamiento asimé-
trico del reborde superficial del canal semicircular superior (flecha).
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5.6 Dehiscencia del CSC superior

Fue descrita por primera vez en 1998 por Minor y colaboradores,
como una condicion en la cual la duramadre separa al conducto semi-
circular superior de la fosa craneal media debido a que la lamina gruesa
de hueso que deberia cumplir esta funciéon se encuentra ausente por
un desarrollo incompleto durante la primera infancia. Clinicamente
se manifiesta con signos y sintomas vestibulares y auditivos como
nistagmo rotatorio vertical, pérdida de la audicion, tinnitus y vértigos
recurrentes posteriores a maniobras que aumentan la presion del oido
interno o a nivel intracraneal, por ejemplo, maniobra de Valsalva o un
ruido muy fuerte (fenomeno de Tullio) (13,14) (figura 5).

5.7 Dehiscencia del CSC posterior

Los primeros casos se describieron en 2003, tiene una incidencia
muy baja (15) en comparacioén con la de la alteracion en el canal
semicircular superior; sin embargo, se pueden encontrar juntas en al-
gunos pacientes (16). Su causa puede ser por una pérdida parcial de la
cobertura 6sea que separa al conducto semicircular posterior de la fosa
craneal posterior (15), o adquirida debido a erosion del bulbo yugular.
Clinicamente es similar a la dehiscencia del canal semicircular supe-
rior debido a que presenta también fenémeno de Tullio y cambios de
presion en el oido, por lo que son diagnosticos diferenciales y la inica
variacion clinica entre ellos es la direccion del nistagmo rotacional (16).
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5.8 Dehiscencia del CSC lateral

A diferencia de las anteriores, esta alteracion generalmente es
adquirida y se asocia a colesteatomas erosionados y mastoidectomias
(17). Clinicamente se manifiesta como vértigo inducido por ruido,
nistagmo ortogonal hacia el canal semicircular lateral y no se observan
movimientos verticales (18).
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