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INTRODUCCION

La Organizacién Mundial de la Salud (2017) estima:
* 5% de la poblacién mundial (360 millones de personas) padece

« pérdida de audicién discapacitante,
* 0.44% (32 millones) corresponde a la discapacidad en los nifos.

Incidencia de HNS Congénita
ASIA: 5 a 9 /1000 nacidos vivos. NO asidticos: 1 a 3 /1000 nacidos vivos.
EEUU: 1.1 / 1000 nacidos vivos

Australia: 1 a 2/1000 nacidos vivos

Incidencia HNS + Malformaciones de oido interno

1 a2 /100 000 nacidos vivos.

AL - Panama existe poca informacién en relacién a HNS y malformaciones de
hueso temporal.

Organizacion Mundial de la Salud (2017). Sordera y pérdida de la audicién. Ginebra, Suiza. Recuperado de http://www.who.int/mediacentre/factsheets/fs300/es/



Causas
Genéticas

50%

 Sindromicas (30%):

Sindrome de Alport, Pendred,
Waardenburg, CHARGE, T-Collins
Disostosis craneofacial-Crouzon
Disostosis otofacial-Goldenhar
Sd cromosomales: Trisomia 13,

18, 0 21, etc

* No sindréomicas (70%):

Herencia AD, AR, ligada a X.

ETIOLOGIA

HIPOACUSIA
CONGENITA

Es complejay
multitactorial

Causas
Adquiridas

. 50%

Infeccién por TORCH

Uso de drogas, alcohol, nicotina
Medicamentos: aminoglucésidos,
retinoides, quinidina, talidomida,
fenitoina, acido valproico

Hipoxia

No ligada a HC: Hiperbilirrubinemia,

Menigitis, Prematuridad, entre otros.

CUANDO NOS REFERIMOS A HNSC + MALFOMACION DE Ol:
HABLAMOS DE LAS PRIMERAS SEMANAS DE EMBARAZO

+ Chahbani, H., Majdoub, S., Achour, A., Zaghouani, H., Limeme, M., Rziga, T., et al. (2014). Imaging of congenital inner ear malformations. European Society of Radiology.

Recuperado de: www.myESR.org



LA MALFORMACION DE OIDO INTERNO
ES UNA CAUSA IMPORTANTE DE LA HNSC

DEFINICION:

Se caracterizan por pequenos cambios estructurales, que condicionan el
desarrollo normal de la anatomia y el desarrollo funcional del oido interno.

Laberinto dseo (LO)

Alrededor del 20% de pacientes con HNS
congeénita, tienen malformaciones de oido Fstudios de imagen son normales,
interno (en el laberinto ¢seo) y son
representadas mediante estudios de
imagen: TC o RM

Laberinto membranoso (LM)

las alteraciones se evallan en
estudios de patologia

» Chahbani H, Majdoub S, Achour A, Zaghouani H, Limeme M, Rziga T, - al. Imaging of congenital inner ear malformations.European Society of Radiology, 2014; Electronic
Presentation Online System. En:

* Pont, E., Mazén, M., Montesinos, P., Sanchez, M. y Mas-Estellés, F. (2015). Diagnéstico por imagen: malformaciones congénitas y lesiones adquiridas del oido interno. Acta
Otorrinolaringol Esp. 66(4):224-233.
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Vesicula otica (G SG)

Ventrocaudal: saculoy coclea (7 .,8,9 SG)
Dorsocraneal: utriculo y CSC (7-8 SG)

Dorsomedial: apéndice endolinfatico (7 SG)

Medial al otocisto: G.Vestibulococlear (4 SG),
divide Superior e Inferior (6 SG), crecen fibras
hacia laberinto y hacia cerebro APC (8 SG)

CAl depende del desarrollo del VIII PC (4-7SG)

e LO: Es el primero que se forma, se desarrollay
se continda osificando ~ hasta 6 y 8 MG
e |LM: Se desarrolla paralelamente.

* Chahbani, H., Majdoub, S., Achour, A., Zaghouani, H., Limeme, M., Rziga, T., et al. (2014). Imaging of congenital inner ear malformations. European Society of Radiology.
Recuperado de: www.myESR.org




DESARROLLO COMPLETO DEL OIDO INTERNDO
(LABERINTO OSEO Y MEMBRANOSO)

Coclea:
1 vuelta: 7 SG
1.5 vuelta: 8 SG
23/4: 9-11 SG

El saculo, el utriculo y el ducto endolinfatico se completan ~11 y 14 SG.
Los CSS ~19y 22 SG (orden formacion: S, P, L).
La coclea ~22 y 25 SG.

El epitelio sensorial incluyendo el organo de corti ocurren simultaneamente con
crecimiento y osificacion del laberinto 6seo entre la 8va y 24 SG.

Las malformaciones RARAMENTE OCURREN AISLADAS
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« Chahbani, H., Majdoub, S., Achour, A., Zaghouani, H., Limeme, M., Rziga, T., et al. (2014). Imaging of congenital inner ear malformations. European Society of Radiology.
Recuperado de:

* Imagen de: Gascén MC, Diaz P, Lacosta JL. Embriologia del oido, libro virtual de formacion en orl.

el



EVOLUCION DE LA CLASIFICACION
DE LAS MALFORMACIONES DE Ol

ANALISIS HISTOLOGICO: ANALISIS RADIOLOGICO:
MICHEL 1863, .  MAFEE 1984.

LINDSAY 1973, .  JACKLER, MURATA 1987,
PAPARELLA 1980, .  CURTIN 1988,
SCHUKNECHT 1980, .«  PHELPS 1990,

JOHNSSON 1584, ; g/lEAl\lRlxlAANSO%SLfJOOgT AL. 2002
SANDO 1984, 2004. 2010, ' ' ’
MONSELL 1987,

e Entre otros
PAPPAS 1990.



CLASIFICACION DE MALFORMACIONES
CONGENITAS DE OIDO INTERNO

Malformacién limitada
LABERINTO OSEO Y MEMBRANOSO

Malformacién limitada al
LABERINTO MEMBRANQSO

- APLASIA COMPLETA LABERINTO OSEO
(MICHEL)

- ANOMALIAS COCLEARES (A, CC, H, PI)
- ANOMALIAS VESTIBULO y CSC (A, H, D)

- DISPLASIA COMPLETA DE
LABERINTO MEMBRANQOSO
(SIEBENMANN-BING)

_ DISPLASIA COCLEOSACULAR

(SCHEIBE) - ANOMALIAS AV y AC (A, D)

_ DISPLASIA DE LA VUELTA BASAL DE - ANOMALIAS CAI (A.E,D)

LA COCLEA (ALEXANDER) - ANOMALIAS apertura coclear

* ANOMALIAS EN VIII PC (A, H))



EMBRIOLOGIA

ETAPAS DEL DESARROLLO DEL OIDO INTERNO,
SENNAROGLU, ET AL.
SEMANAS DE ARRESTO
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Sennaroglu, L. y Saatci, I. (2002). A new classification for cochleovestibular malformations. Laryngoscope. 112:2230-41.



EMBRIOLOGIA

ETAPAS DEL DESARROLLO DEL OIDO INTERNO
SEMANAS DE ARRESTO

IDENTIFICADAS POR ESTUDIOS DE IMAGEN
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EVALUACION DE TODAS LAS ESTRUCTURAS DEL OIDO INTERNO
LABERINTO OSEO Y MEMBRANOSO

APQOYO DE IMAGENES
- TOMOGRAFIA COMPUTADA ALTA RESOLUCION
-RESONANCIA MAGNETICA (RECONSTRUCCIONES)
-VIII PC
-LABERINTO MEMEBRANOSO
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 Coclea
Vuelta apical, media, basal Vestibulo (V), Nervio coclear (CN), Modiolo (M),
Escala vestibular (SV), Escala timpéanica (ST)




ANATOMIA NORMAL

ANGULO PONTOCEREBELOSO

e BB: Barra de Bill
e (CF: Cresta

falciforme
/: N. Facial

e C:N.Coclear
e SVN: N. Vestibular

superior
IVN: N. Vestibular
inferior

CAl corte
superior

CAl corte
inferior




PAUTAS RELEVANTES EN EL
MANEJO DE MALFORMACIONES
DE OIDO INTERNO

RIESGO DE SALIDA DE LCR

ANOMALIAS EN EL N. FACIAL

DECISION ABORDAJE QUIRURGICO

ELECCION METODO CORRECTO DE IMPLANTE O
AYUDA AUDITIVA



A CONTINUACION SE DETALLA:

L TIPO D MALFORMACION O
ANOMALIA EN OIDO INTERNO CON SU
PARAMETRO AUDITIVO (A), TRAYECTO
DEL NERVIO FACIAL (NF), Y TIPO DE

MPLANTE O AYUDA AUDITIVA (T) A
JTILIZAR SEGUN SEA EL CASO.




APLASIA MICHEL « VESTIBULO + COCLEA

OTOCISTO RUDIMENTARIO « APLASIAMICHEL
APLASIA COCLEAR e« CAV.COMUN
CAVIDAD COMUN
HIPOPLASIA COCLEAR « VESTIBULOYyCSC
« Tipol « APLASIA
« Tipo2 « HIPOPLASIA
« Tipo3 e DILATADO
 Tipo4
PARTICION INCOMPLETA \
- PI-Tipol ANOMALIAS ANOMALIAS
. PI- Tipo2 VESTIBULO y CANALES
. PI-tipo3 COCLEARES SEMICIRCULARES

Malformaciones

en Oido Interno

ANOMALIAS ANOMALIAS
. AUSENTE CONDUCTO AUDITVO |~ ;epcTo VESTIBULAR
INTERNO

e ESTRECHO

« DILATADO (Gusher)

« AUSENTE
« DILATADO






MALFORMACIONES COCLEARES

APLASIA COCLEAR: COCLEA AUSENTE, CSC LOCALIZADOS NORMAL.
VESTIBULO PUEDE ESTAR DILATADO O NORMAL.

VESTIBULO NORMAL VESTIBULO DILATADO

- A:HNSP
- NF: A (desplazada anteriormente)
- T:ABI




MALFORMACIONES COCLEARES

CAVIDAD COMUN:

UNA CAVIDAD UNICA OVOIDE O REDONDA,
REPRESENTA LA COCLEA'Y VESTIBULO

A: HNSP
NF: A
T: ABI-IC (recto estimular periferia de cavidad)

*los electrodos precurvos o perimodiolares tienen electrodos
localizados medialmente™




“I\/IALFORI\/IAC\ON “S COCLEARES
HIPOPLASIA COCLEAR (HC) 4 TIPOS .

La coclea es més pequena

« HC-I (coclea de tipo brote); un pequefio botdn, redondo u
ovoide en forma, que proviene del IAC.

« HC-II (coclea hipoplastica quistica), tiene dimensiones mas
pequefas con un modiolo defectuoso y septos
Interescalares, pero con un contorno externo normal.

« HC-IlIl (Coclea con menos de 2 vueltas), La coéclea tiene
menos vueltas con un modiolo corto.

« La coclea HC-IV (coclea con giros hipoplasicos medios vy
apicales), tiene un giro basal normal, pero los giros medios y
apicales son severamente hipoplasicos.

A: HNS, CON.MIX
NF: A
T: HA, STAPE, IC (corto-19mm), ABI (HC 1-2)

Sennaroglu, L., & Demir Bajin, M. (2017). Classification and Current Management of Inner Ear Malformations. Balkan Medical Journal, *Electrod to de 24- 25 diolar*
34(5), 397-411. http://doi.org/10.4274/balkanmed].2017.0367 €C1lrodo recto de <4- o mm, no moaiolar



‘I\/IALFORI\/IACIONES COCLEARES

PARTICION INCOMPLETA (IP)  [ENEERRES
El tamano de la céclea es normal C% C%W”

Particion Incompleta-l; Coclea (C) sin modiolo y septos
Interescalares, acompanada de un vestibulo dilatado (V).

Particion incompleta-ll; La vuelta media y apical tienen una
forma quistica en el aplce (A) de la coclea (C). Vuelta basal
presente con modiolo y septo interescalar; puede presentar
vestlctj)ulo y acueducto vestibular dilatado. *deformidad de
mondini

Particion incompleta-Ill. La coclea (C) tiene septos
interescalelares (IS), pero el modiolo esta completamente
ausente.

A: HNSP, MIX, N, PROG.
NF: Anormal EXCEPTO IP-2. GUSHER

T: IC (electrodo stop disminuir salida lcr), ABI

Sennaroglu, L., & Demir Bajin, M. (2017). Classification and Current Management of Inner Ear Malformations. Balkan Medical Journal, (IP-1), HA
34(5), 397—411. http://doi.org/10.4274/balkanmed;|.2017.0367



