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INTRODUCCION 

LAS MALFORMACIONES DE LA CARA V EL CRANEO CONSTITUYEN UNA 

CATEGORIA ESPECIAL DE DEFECTOS CONOENITOS QUE TIENEN 

TRASCENDENCIA EN LA CAPACIDAD DE ADAPTACION PSICOLOOICA, 

FISIOLOOICA V SOCIAL DEL INDIVIDUO A SU MEDIO AMBIENTE. VA 

PRUZANSKV HABIA DICHO "LA CARA DEL HOMBRE ES LA VENTANA 

HACIA EL MUNDO. CONTIENE LOS OROANOS DE LA VISION V EL 

HABLA, CON LOS QUE BE COMUNICA CON SU MEDIO, RECIBE 

INFORMACION V RESPONDE A ELLA• LA CARA REFLEJA SU ESTADO DE 

SALUD, EMOCIONES V CARACTER. ES LA APARIENCIA POR LA CUAL 

LOS DEMAS PERCIBEN V JUZGAN A LA PERSONA• LO QUE AFECTA LA 

CARA DEL 

VISIBLE 

HOMBRE V A 

DEL CUERPO 

SUS OROANOS, 

V UNA DE 

PERTURBA LA PARTE 

LAS FUNCIONES 

MAS 

MAS 

CARACTERISTICAS DEL HOMBRE QUE ES EL HAEILA·" 

LA DISOSTOSIS CRANEO FACIAL O ENFERMEDAD DE CROUZON, CAUSADA 

POR EL CIERRE PREMATURO DE CIERTAS SUTURAS DEL CRANEO V DE 

LA CARA FUE REPORTADO POR PRIMERA VEZ EN 1912, CUANDO 

DESCRIBID 15 CASOS EN 20 AÑOS. 

ESTA ANOMALIA CONOENITA SE CARACTERIZA POR A) SlNOSTOSIS 

CRANEAL PREMATURA1 B) HIPOPLASIA HEMIFACIAL CON ORBITAS POCO 

PROFllNDAS V C) PROPTOSIS OCULAR. 

VARIOS AUTORES 

DOMINANTE, LA CUAL 

MENCIONAN UNA 

SE HA DESCRITO 

TRANSMISION AUTOSOMICA 

F.t>I VARIAS OCASIONES CON 

PENETRANCIA COMPLETA· FLIPPEN EN 1950 1 REPORTA ENFERMEDAD DE 

CROUZON APARECIENDO EN CUATRO GENERACIONES V VULLIAMV EN 



1966 DESCRIBE CUATRO GENERACIONES DE UNA FAMILIA CON 14 

MIEMBROS AFECTADOS· SIN EMBARGO, CROUZON DESCRIBIO UNA 

PENETRANCJA INCOMPLETA· PUDIERA HABER UNA FORMA AUTOSOMICA 

RECESIVA TAL V COMO LO DESCRIBEN POR PRIMERA VEZ CROSS Y 

OPJTZ EN 196~· LOS CASOS ESPORADICOS QUE REPRESENTAN 

NUTACIONES RECIENTES LLEGAN A ALCANZAR HASTA UN TERCIO DE 

LOS CASOS SEGUN LO MENCIONARON ATKINSON EN 1937 V JONES EN 

1973, LA CAUSA TAL VEZ SEA UNA EDAD PATERNA AVANZADA EN EL 

MOMENTO DE LA CONCEPCION· 

LA DEFORMIDAD CRANEAL EN LA ENFERMEDAD DE CROUZON 

DEL ORDEN V RAPIDEZ DE PROORESION EN LA UNlON 

DEPENDE 

DE LAS 

SUTURAS• BERTELSEN EMPLEANDO MEDICIONES CRANEALES DETALLADAS 

EN 13 PACIENTES, LLEOO A LA CONCLUSION DE QUE NO EXISTIA UNA 

CALOTA CARACTERISTICA EN LA DISOSTOSIS CRANEOFACIAL. POR 

CONSIQUIENTE, ESTE TRANSTORNO SE CARACTERIZA POR ORAN 

VARIABILIDAD DE EXPRESION. 

EN CUANTO A LAS MANIFESTACIONES GENERALES ENCONTRAMOS QUE1 

LA CRANEOSINOSTOSIS PREMATURA ES DE COMIENZO VARIABLE, 

AUNQUE CON FRECUENCIA EMPIEZA DURANTE El PRIMER AÑO DE VIDA 

Y SE COMPLETA EN OENERAL HACIA LOS DOS O TRES AÑOS DE EDAD· 

EN ALGUNOS CASOS, LA SINOSTOSIS NO SUELE REVELARSE HASTA LA 

EDAD DE DIEZ Af"iQS. EN OTROS CASOS, NO EXISTE 

CRANEOSINOSTOSIS· DESDE EL PUNTO DE VISTA RADIOGRAFICO SE 

OBSERVA LA AL TERACION FRECUENTE DE LAS SUTURAS CORONAL, 

SAOITAL Y LAMBOIDEA· OTRAS MANJffSTACtONES SON IMPPESIONES 

DIOITIFORHES, CIFOSIS BASILAR, ENSANCHAMIENTO DE LA FOSA 



HIPOFISIARIA V SENOS PARANABALES PEQUE~os. A NIVEL DEL 

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL PUEDE HABER EN ALOUNOB CASOS 

AUMENTO DE PRESION INTRACRANEANA V DEFICIENCIA MENTAL, 

CROUZON OBSERVO ADEMAS CRISIS CONVULSIVAS. LA FORMA DEL 

CRANEO DEPENDE DE CUALES SON LAS SUTURAS INVOLUCRADAS• SE 

HAN OBSERVADO BRAQUICEFALIA, ESCAFOCEFALIA 1 TRIOONOCEFALIA V 

RARAMENTE, LA DEFORMIDAD EN HOJA DE TREBOL. EXISTEN POR LO 

GENERAL SURCOS PALPABLES. A NIVEL DEL BREOMA PUEDE EXISTIR 

UN ABOMBAMIENTO PROMINENTE· EN LA CARA SE OBSERVA EN FORMA 

CARACTERISTICA UNA HIPOPLASIA HEMIFACIAL. CON FRECUENCIA HAY 

UN PROONATISMO MAXI,LAR RELATIVO CON CAIDA DEL. LABIO INFERIOR 

V LABIO SUPERIOR CORTO, LA NARIZ PUEDE PRESENTAR ASPECTO DE 

PICO DE LORO· EN LOS OJOS, LA PROPT081S ES SECUNDARIA A LAS 
• 

ORBITAS POCO PROFUNDAS, SE OBSERVA COMUNMENTE ESTRABISMO 

DIVERGENTE V NISTAOMO, ASI COMO HlPERTELORISMO· EN 19~9 

BERTELSEN OBSERVO QUE EN UN 00% DE LOS PACIENTES CON 

OISOSTOSIS CRANEOFACIAL PRESENTAN ALTERACIONES EN EL NERVIO 

OPTICO. EN ~ORMA OCASIONAL SE HA OBSERVADO MEOALOCORNEA 1 

ECTOPIA DEL CRISTALINO, COLOBOMA DEL IRIS V CORECTOPIA· EN 

LAS MANIFESTACIONES ORALES SE HAN DESCRITO APIÑAMIENTO DE 

LOS DIENTES SUPERIORES, ARCOS DENTARIOS EN FORMA DE V V 

HALOCLUSION DE TIPO III. EL PALADAR PUEDE SER ESTRECHO V 

OJIVAL· KELLIN EN 1980 DESCRIBIO UVULA BIFIDA, EN OCASIONES, 

OLIOOOONTIA 1 MACRODONTIA 1 DIENTES EN FORMA DE CLAVIJA V/O 

DIENTES AMPLIAMENTE ESPACIADOS. OTRAS MANIFESTACIONES QUE 
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SE HAN OBSERVADO SONI ANQUILOSIS A NIVEL DE LOS CODOS V 

SUBLUXACION DE LA CABEZA DEL RADIO. 

EN LA DESCRIPCION INICIAL CROUZON NO MECJONA HALLAZGOS DE 

ALTERACIONES AUDITIVAS, NI MALFORMACIONES AURICULARES. AL 

PARECER EL PRIMERO QUE HIZO UNA ALUCION A LOS HALLAZGOS 

AUDITIVOS EN LOS PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON FUE 

RUBINOVITCH EN 1927, DESCRIBI ENOO VAGAMENTE UNA "MALA 

AUOICION". FUE AUBRV EN 193'!5 QUIEN REPORTO 10 CASOS CON 

ENFERMEDAD DE CROUZON DESCRIBIENDO DEFORMIDADES EN EL CANAL 

AUDITIVO EXTERNO (SIN ESPECIFICAR QUE 

CONDUCTIVA LA CUAL CONSIDERO DEBIDA A 

TIPO) E HlPOACUSIA 

UNA ANOUI LOSIS DEL 

ESTRIBO O POR FIJACION OSEA DE ALOUN OTRO HUESEClLLO. NAOER 

EN 1936 1 ESTUDIO DOS PREPARACIONES DE HUESO TEMPORAL DE 

PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON, ENVIADAS POR EL MISMO 

CROUZON V ENCONTRO UNA HIPOPLASIA DEL CONDUCTO AUDITIVO 

EXTERNO CON AUSENCIA DE TlMPANO, DEFORMACION DEL ESTRIBO, 

QUE ERA INMOVIL POR FIJACION AL PROMONTORIO, FIJACION DEL 

MARTILLO A LA PARED DEL ATICO, CAJA TIMPANICA HIPOPLASICA V 

POBRE DESARROLLO DEL ANTRO V CELDILLAS MASTOIDEAS• EN 1939 

KRAUSE V BUCHANAN REPORTAN LOS PRIMEROS CASOS DE ENFERMEDAD 

DE CROUZON EN LOS ESTADOS UNIDOS. OERLINGS EN 1~~7 REPORTA 

TRES CASOS CON HIPOACUSIA CONDUCTIVA EN LA ENFERMEDAD DE 

CROUZON, LOS CUALES TUVIERON UN SEGUIMIENTO DE VARIOS Ai•os. 

MENCIONA QUE ESTA HIPOACUSlA NO ES IMPORTANTE V NO DA RAZON 

DE LA MISMA. WIEGAND EN 1954 REPORTA UN CASO DE UN INFANTE 

DE 21 MESES DE EDAD CON ENF. DE CROUZON V CON AiRESlA 



BILATERAL DE CONDUCTOS AUDITIVOS EXTERNOS. BALDWIN EN 1968 

REALIZA UN ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO DE DOS TEMPORALES DE LA 

COLECCION DE SCHKUNECHT CON ENFERMEDAD DE CROUZON, 

ENCONTRANDO MALFORMACIONES DEL ESTRIBO, EN UNO DE LOS CASOS 

EL MARTILLO V EL YUNQUE ESTABAN FIJOS A LA PAREO LATERAL DEL 

ATICO. EL MISMO BALWIN REVISA A CUATRO PACIENTES DE 1937 A 

1951 CON ENFERMEDAD DE CROUZON, DESCRIBE UN PACIENTE CON 

HIPOACUSIA NEURAL, DOS CON HIPOACUSIA CONDUCTIVA UNILATERAL 

V EL PACIENTE RESTANTE CON NORMOACUSIA· TERRAHE EN 1970 EN 

UN ESTUDIO DE CINCO CASOS DE ENFERMEDAD DE CROUZON, 

ENCUENTRAa DOS PACIENTES CON SORDERA DE CONOUCCION 

UNILATERAL, EN UNO ERA BILATERAL Y EN LOS OTROS DOS LA 

AUDICION ERA NORMAL• OBREDANN EN 1970 SEÑALA QUE PUEDEN 

OBSERVARSE MALFORMACIONES DEL PABELLON Y DEL CONDUCTO 

AUDITIVO EXTERNO COMO PARTE DE LA ENFERMCDAD DE CROUZON. 

PORTMANN EN 1q75 CREE QUE LA HIPOACUSIA DE LA ENFERMEDAD DE 

CROUZON ES POR UNA OTOSPONOIOSIS. BARRIOS Y GUZMAN EN 1979 

REPORTAN UN CASO DE UN PACIENTE MASCULINO DE 7 AÑOS DE EDAD, 

CON ENFERMEDAD DE CROUZON PRESENTANDO HIPOACUSIA MEDIA 

BILATERAL LA CUAL ATRIBUYEN A UNA OTOSPONOlOSIS BILATERAL· 

EN LOS UL TIMOS 

MENCIONANDO QUE 

AÑOS HAN APARECIDO VARIOS 

LA ENFERMEDAD DE CROUZON 

HIPOACUSIA SENOSORINEURAL COMO 

PROCTOR EN 1967, V.ONIOSMARI< EN 

PETERSON-~ALZONE EN 1qe1 Y LEE EN 
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REPORTES 
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TOMANDO EN CUENTA QUE LA ENFERMEDAD DE CROUZON FUE DESCRITA 

HACE MAS DE 75 A•";OS, LOS REPORTES DE LAS ALTERACIONES 

AUDITIVAS SON MUY ESCASAS, POCO CLARAS Y CON DESCRIPCIONES 

SOLO EN CASOS AISLADOS· 

COMO ANTECEDENTES PARA CONOCER EL SISTEMA AUDITIVO, TEMA POR 

DEMAS INTERESANTE, EXISTEN ORAN CANTIDAD DE ESCRITOS ACERCA 

DE SU ESTRUCTURA V FISIOLOOIA· MAYR (1976) EN UNA REVIS!ON 

DE LA TEORIA DE DARWIN ACERCA DEL ORIGEN DE LAS ESPECIES, 

DESCRIBE COMO ESTE SISTEMA ES EL PRODUCTO DE MILES DE AÑOS 

DE EVOLUCION. NUESTROS ANTEPASADOS AL VIVIR BAJO LAS AOUAS 

NO REQUERIAN MAS QUE DE UN TRANSDUCTOR PARA CAPTAR ONDAS 

SONORAS· AL AVENTURARSE A LA 

EVOLUTIVAS PROVOCARON LO QUE 

EXTERNO Y OIDO MEDIO. EL 

SUPERFICIE, DIVERSAS FUERZAS 

AHORA CONOCEMOS COMO OIDO 

0100 INTERNO SE INTEGRO EN 

COMPARTIMENTOS DE LIQUIOOS CONTENIENDO EL EPITELIO RECEPTOR 

CONECTADO AL NERVIO AUOITITVQ, 

EN 194'3 BUNCH DESCRIBID POR PRIMERA 

AUDIOMETRO CLINICO PARA EL DIAGNOSTICO 

VEZ EL USO DEL 

AUDIOLOOICO. YA EN 

1936 FOWLER HABIA DESCRITO SU PRUEBA PARA LA DETECCION DE 

RECLUTAMIENTO Y POCOS A~OS DESPUES, EN 1q47 BEKESY PUBLICO 

SU CONOCIDA PRUEBA DE AUDIOMETRIA AUTOMATICA· 

LAS ESPECIFICACIONES DE LA ANSI PAPA AUDIOMETROS FUERON 

ADAPTADAS EN 1969· EN LOS AÑOS SESENTA SE DESARROLLARON LAS 

PP.IJEBAS DE IMPEDANCIA ACUSTICA· AL INICIO DE LOS SETENTA LA 

COCLEOORAFIA V AL FINAL DE LOS MISMOS LOS POTENCIALES 

EVOCADOS AUDITIVOS DEL TALLO CERE&F:AL· 



DESDE LA DESCRIPCION DE BUNCH, LA METODOLOOIA PARA LA 

REALIZACION DE LA AUDIOMETRIA TONAL CONDUCTUAL NO HA 

CAMBIADO, SOLO LOS INSTRUMENTOS CON QUE SE REALIZA HAN 

EVOLUCIONADO ORACIAS AL AVANCE VERTIGINOSO DE LA TECNOLOOIA 

EN LOS ULTIHOS AÑOS· 

POR ESTE METODO BE DETECTA EL ESTIMULO UMBRAL ANTE EL CUAL 

EL PACIENTE DEJA DE RESPONDER AL PRESENTARSELE TONOS ,PUROS 

EN INTENSIDADES DECRECIENTES. 

LOS TONOS UTILIZADOS BE PRESENTAN AL PACIENTE EN FRECUENCIAS 

QUE VAN DE 12~ A 8000 HZ EN EL BIQUIENTE ORDEN• 125, 

500, 1000, 2000, .4000, 9000 HZ· LA SELECCION DE 

FRECUENCIAS SE HIZO TOMANDO EN CUENTA QUE EL OIDO 

2:50, 

ESTAS 

HUMANO 

PUEDE CAPTAR SONIDOS ENTRE 20 A 20,000 HZ V QUE LA MAYORIA 

DE LAS FRECUENCIAS DEL HABLA VARIAN ENTRE 500 Y 2000 HZ 

APROXIMADAMENTE. MARCANDO EL UMBRAL PARA CADA FRECUENCIA EN 

UNA ORAFICA SE 09TIENE LA CURVA DE AUDIOMETRIA TONAL PARA 

CADA 0100 POR VIA AEREA· 

MOLLER EN 1961 CONCEPTUALIZO AL OIDO MEDIO COMO UN 

TRANSFORMADOR DE IMPEDANCIA· LA TRANSFERENCIA DE ENEROIA DE 

MANERA OPTIMA DE UN MEDIO A OTRO OCURRE SOLO CUANDO LAS 

IMPEDANCIAS ESPECIFICAS DE LOS DOS MEDIOS SON IGUALES, EN EL 

0100 LOS ESTIMULOS SONOROS TRANSMITIDOS POR VIA AREA DEBEN 

SER TRANSFERIDOS A LOS LIQUIDOS COCLEARES CUYA IMPEDANCIA ES 

CERCA DE 4000 VECES MAYOR OUE LA DEL AIRE. 
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ES POR ELLO QUE SOLO UNA PEQUE~A PARTE DE LA ENEROIA PODRIA 

SER TRANSMITIDA A LA COCLEA SI· LAS ONDAS SONORAS LLEOARAN 

DIRECTAMENTE A LA PERI Y ENDOLINFA· 

TONNDORF V COLS. EN 1967 EN EXPERIMENTOS CON OATOS 

MENCIONARON QUE EL OIDO MEDIO PUEDE INCREMENTAR LA 

TRANSMJSION DEL SONIDO DEL AIRE AL LIQUIDO COCLEAR POR SU 

ACCION DE TRANSFORMADOR. ESTA FUNCION BE LLEVA A CABO 

GRACIAS AL INCREMENTO HECANICO PROVISTO POR LA DIFERENCIA EN 

AREA EFECTIVA DEL TIMPANO V LA PLATINA DEL ESTRIBO· EN MENOR 

ORADO TAMBIEN PARTICIPAN 

HUESECILLOS. EL SISTEMA 

LOS "NIVELADORES", QUE 

DE TRANSMISION TIENE 

SON LOS 

"MASA", 

MIENTRAS QUE LAS ESTRUCTURAS DE SOSTEN DE LOS "NIVELADORES" 

V "PISTONES" TIENEN "RIGIDEZ"· TONNDORF OESCUBRIO TAMBIEN 

QUE LA TRANSMISION A TRAVES DEL OIDO MEDIO ES DEPENDIENTE DE 

LA FRECUENCIA DEL ESTIMULO· 

LA CONOUCCION OSEA SE REFIERE A LA P.ESPUESTA DE LOS HUESOS 

DEL CRANEO O VIBRACIONES SONORAS V LA TRANSMISION DE TALES 

VIBRACIONES HACIA EL OROANO AUDITIVO ASI COMO SU RECEPCION A 

ESTE NIVEL· 

LAS VIBRACIONES EN EL CRANEO PUEDEN PRODUCIRSE, PORQUE LA 

CABEZA ESTE EN UN CAMPO SONORO LO SUFICIENTEMENTE INTENSO O 

PORQUE, ESTE EN CONTACTO DIRECTO CON UN OBJETO VIBRANTE· 

UN MAL FUNCIONAMIENTO DEL OIDO MEDIO, POR EJEMPLO, FIJACION 

DEL ESTRIBO, DISCONTINUIDAD DE LA CADENA OSICULAR, AUSENCIA 

CONGENITA DE LA VENTANA OVAL O UNA ATRESIA DEL CONDUCTO 
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AUDITIVO, PUEDE OCASIONAR PERDIDAS AUDITIVAS DE TRANSMISION 

DE APROXIMADAMENTE 60 dB SPL EN LAS FRECUENCIAS DEL HABLA• 

POLITZER EN 1913 EN SU "HISTORIA DE LA OTOLOOIA" RELATA QUE 

LAS PRIMERAS PRUEBAS DE CONDUCCION OSEA SE ORIGINARON DESDE 

1927, POR WHEATSTONE EN INGLATERRA V TORTUAL EN ALEMANIA. 

LAS FAMOSAS PRUEBAS DE DIAPAZONES IDEADAS POR RINNE V WEBER 

SE ORIGINARON ENTRE 1834 V 10~3. 

EXISTEN DOS TEORIAS SEGUN BEKESV V LOWV, ACERCA DE COMO 

VIAJA LA ENEROIA VIBRATORIA EN EL CRANEO HASTA EL RECEPTOR 

DE LA AUDICION· EL MODO DIRECTO DE CONDUCCION OSEA POSTULA 

QUE LA ENEROIA VIAJA DIRECTAMENTE A TRAVES DE LOS HUESOS, 

HASTA LA COCLEA. LA OTRA TEORIA PROPONE QUE LA ENEROIA VIAJA 

A LA COCLEA POR EL CONDUCTO AUDITIVO EXTERNO V El OIDO MEDIO 

COMO CON LA CONDUCCON AEREA· A ESTE MODO DE TRANSMISION SE 

LE DENOMINA INDIRECTO. 

SIN EMBARGO ESTAS DOS MANERP.S DE TRANSMISION NO SON 

EXCLUYENTES SINO QUE PUEDEN ACTUAR SlMULTANEAMENTE DE ALGUNA 

FORMA· 

LA MAVORIA DE LOS AUTORES BARANV (1938) 1 KIRIKAE (1959), 

ALLEN V FERNANDEZ (1960) V TONNDORF (1968), COINCIDEN EN QUE 

LAS RESPUESTAS DEL OIDO INTERNO A CONOUCCION OSEA SON EL 

RESULTADO CONJUNTO DE DIVERSOS COMPONENTES, DE ESTOS LOS MAS 

NOTABLES SON EL COMPONENTE DEL OIDO MEDIO O DE LA INERCIA 

DE LA CADENA OSICULAR V EL COMPONENTE DEL OIDO INTERNO O DE 

COMPRES ION. 
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ES ACEPTADO QUE EL COMPONENTE DEL OIDO MEDIO DOMINA CUANDO 

SE MANEJAN FRECUENCIAS BAJAS Y EL OIDO INTERNO SE HACE MAS 

EFECTIVO CUANDO LA FRECUENCIA AUMENTA• 

EN EL CASO DE HlPOACUBIAS1 AL ENCONTRAR UNA VIA OSEA NORMAL 

Y UNA DIFERENCIA CONSIDERABLE (MAYOR DE 13 dB HL) ENTRE LOS 

UMBRALES POR VIA AEREA Y OSEA LA PERDIDA SE DENOMINA 

CONDUCTIVA O DE TRANSMIBION· SI LA PERDIDA MUESTRA UMBRALES 

SIMILARES POR VIA OSEA Y AEREA A ESTA, SE LE DENOMINA 

SENSORIAL• 

ENMASCARAR EN AUDIOLOOIA ES EL OBSCURECIMIENTO DE UN SONIDO 

POR OTRO· LICKLIDER EN 1931. LO CONCEPTUALIZO COMO LO 

CONTRARIO AL ANALIBIS AUDITIVO, MISMO QUE IMPLlCA UN SISTEMA 

DE FILTROS. 

PROBABLEMENTE EL ESTIMULO MAS UTILIZADO PARA ENMASCARAR SEA 

EL RUIDO BLANCO. RUIDO CON UN ESPECTRO DE ENEROIA UNIFORME 

DESDE UN EXTREMO DE SU RANOO DE FRECUENClA HASTA El OTRO. 

UN RUIDO BLANCO POR LO TANTO TIENE EL MISMO NIVEL ESPECTRAL 

EN TODAS SUS FRECUENCIAS· LA DISTRIBUCION ES NORMAL, POR 

ELLO ES QUE AL RUIDO BLANCO SE LE DENOMINA TAMBIEN RUIDO 

GAUSSIANO· 

HAWKINS Y STEVENS EN 19SO, PROPUSIERON EL CONCEPTO DE NIVEL 

EFECTIVO DE ENMASCARAMIENTO, QUE ES LA CANTIDAD DE ENEROIA 

ACUSTICA SUFICIENTE PARA 

DETECTADA· 

IMPEDIR QUE UNA SEÑAL SEA 

A PESAR QUE EL RUIDO BLANCO ES EL TIPO DE ENMASCARAMIENTO 

MAS USADO CUANDO SE MANEJA TONOS PUROS (FRECUENCIA 
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ESPECIFICA) EN BASE AL CONCEPTO DE BANDA CRITICA V NIVEL 

EFECTIVO DE ENMASCARAMIENTO, PODEMOS INFERIR QUE DADO QUE SU 

BANDA NO TIENE UNA FRECUENCIA ESPECIFICA, SU EFECTIVIDAD NO 

ES MUV GRANDE • 

SIN EMBARGO, EN 1964 SWETS PUNTUALIZO QUE CUANDO SE UTILIZA 

HABLA PARA ESTIMULAR AL OIDO, DADA LA ORAN VARIACION EN 

FRECUENCIAS EL RUIDO BLANCO ES EL ENMASCARADOR MAS EFICAZ. 

AHORA BIEN, 

AUDIOLOOICA? 

CUANDO VAMOS A ~NMASCARAR EN UNA EXPLORACION 

ANTES DE RESPONDER A ESTA PREGUNTA SE DEBE DE REVISAR EL 

CONCEPTO DEL NIVEL DE ATENUACION INTERAURAL PROPUESTO POR 

ZWlSLOCKI, EN 1953. EL CRANEO V SUS ESTRUCTURAS DURAS V 

BLANDAS CON LAS PROPIEDADES VIBRATORIAS V ELASTICAS, OPONE 

UNA RESISTENCIA AL PASO DE ENERGIA ACUSTlCA_ DE UN 0100 A 

OTRO• A ESTA RESISTENCIA SE LE DENOMINA ATENUACION 

-INTERAURAL. 

ESTA RESISTENCIA VARIA CUANDO SE UTILIZAN AUDIFONOS O 

VIBRADOR OSEO Y TAMBIEN VARIA CON EL TIPO DE ESTIMULO SONORO 

USANDO: CL IK (65 dB HL), TONO PURO (dO dB HL) Y HABLA (60 dB 

HL), 

CON AUDIFONOS Y TONOS PUROS EL CRANEO OPONE 40 dB HL DE 

RESISTENCIA AL PASO DE ENERGIA ACUSTICA DE UN 0100 A OTRO. 

ESTO ES, AL ESTIMULAR CON UN AUDIFONO AL OIDO DERECHO CON 70 

dB, 30 dB ESTIMULAN SIMULTANEAMETE AL 0100 DEL LADO 

CONTRARIO. CUANDO EXPLORAMOS UN OIDO, DESEAMOS QUE LAS 

RESPUESTAS OBTENIDAS PROVENGAN SOLO DE ESTE MISMO SIN 
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PARTICIPACION CONTRALATERAL· ASI, CUANDO EXISTE UNA 

DIFERENCIA.MAYOR DE 40 dB HL EN LOS UMBRALES DE UN OIDO A 

OTRO, ES NECESARIO ENMASCARAR EL MEJOR OIDO CUANDO SE 

EXPLORA AL DE MAYOR UMBRAL• SE ENMASCARA CON UNA CANTIDAD DE 

RUIDO SUFICIENTE PARA ANULAR A LA SE~AL QUE PASA AL OIOO 

CONTRALATERAL, SIN SOBREPASAR EL NIVEL DE RUIDO EVITANDO QUE 

ESTE LLEOUE AL OIDO DE PRUEBA MODIFICANDO SU UMBRAL· 

DIVERSAS EVIDENCIAS OBSERVACIONALES V EXPERIMENTALES 

(STUDEBACKER 1964, SANDERS V RINTELMANN 1964) DEMUESTRAN QUE 

CUANDO SE ESTIMULA CON UN VIBRADOR OSEO EL NIVEL DE 

ATENUACION ES O, POR LO QUE AL BUSCAR UMBRALES POR VIA OSEA 

ES lNOIBPENSA~LE UTILIZAR ENMASCARAMIENTO, MISMO QUE SERA 

POR VIA DE AUDIFONOS EN EL OIDO CONTRALATERALo 

EN LA AUDIOLOOIA ACTUAL EXISTE UN "SANO" EXCEPTICISMO HACIA 

LOS PROCEDIMIENTOS OBJETIVOS, ASI, LOS METODOS CONDUCTUALES 

CONTINUAN SIENDO LA BASE DE LA AUDIOLOOIA CLINICA. 

ESTE EXCEPTICISMO HA SURGIDO DE CONTINUAS DECEPCIONES 

ANTERIORES TALES COMO LA AUDIOMETRIA ELECTRODERMICA DE 

CHAIKLIN V COLSo {1961), EL REFLEJO PSICOOALVANICO DESCRITO 

POR ENOELBERO EN 1970, E INCLUSIVE LAS RESPUESTAS PROVOCADAS 

AUDITIVAS "TARDIAS" UTILIZADAS POR MC CANDLESS EN 1964. 

ESTOS PROCEDIMIENTOS MOSTRARON RESULTADOS MUY VARIABLES ASI 

COMO PROBLEMAS METODOLOOICOS DIVERSOS QUE OCURRIAN 

PRECISAMENTE EN AQUELLOS PACIENES CON MAYOR URGENCIA DE SER 

EXAHINADOS1 NIÑOS V JOVENES CON ALTERACIONES PStCOMOTRICES· 
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ES POR ELLO, QUE AUN EXISTE CONTROVERSIA REPECTO AL VALOR 

QUE LOS POTENCIALES PROVOCADOS AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL 

TIENEN COMO UN PROCEDIMIENTO DE EVALUACION AUDIOLOOICA 

OBJETIVA· 

LA HISTORIA DEL REGISTRO DE POTENCIALES PROVOCADOS EMPEZO EN 

1875 CUANDO RICHARD CATON OBSERVO UN CAMBIO EN LA ACTIVIDAD 

ELECTRlCA CEREBRAL DE UN ANIMAL DESPUES DE UN EVENTO 

SENSORIAL O MOTOR. 

JASPER EN 193S V LOOMIS V COLS· EN 1938 TODOS ELLOS DEL 

GRUPO DE HARVARD UTILIZARON 

PRODUCIR CAMBIOS REPLICABLES 

ELECTROENCEFALOGRAMA EN HUMANOS. 

ESTIHULOS 

EN EL 

DAWSON EN 1954 UTILIZO LA TECNICA DE 

AUDITIVOS 

REOISTRO 

PARA 

DEL 

SUPERIMPOSICION 

FOTOGRAFICA PARA DEMOSTRAR EL CAMBIO DE LA ACTIVIDAD 

ELECTROENCEFALOGRAFICA EN RESPUESTA A UN SONIDO· SIN 

EMBARGO, NO FUE SINO HASTA 1961 EN QUE CLARK CON LA AYUDA DE 

TECNICAS DE PROMEDIACION COMPUTARIZADAS PUEDE MODIFICAR LOS 

PROCEDIMIENTOS CONVIRTIENDO AL REGISTRO DE POTENCIALES 

PROVOCADOS AUDITIVOS EN UNA HERRRAMIENTA CON APLICACION 

CLINICA. 

EN 1970 JEWETT V WILLISTON DESCRIBIERON POR PRIMERA VEZ LOS 

COMPONENTES DE LA RESPUESTA PROVOCADA AUDITIVA DEL TALLO 

CEREBRAL. 

ESTOS POTENCIALES SE REGISTRARON CON UNA DERIVACION BIPOLAR 

EN LAS POSICIONES CZ Y A1-AZ DEL SISTEMA 10-20 INTERNACIONAL 

(VER FIGURA 1) EN RESPUESTA A DIVERSOS ESTIHULOS, EL HAS 
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Ffgura l.- Sistema 10-20 fnternacional para montaje de 
electrodos en el Electroencefalograma. Para 
el registro de potenciales evocados auditi
vos se utfl fza un montaje Cz-Al c5 A2. 



UTILIZADO. DADAS SUS. CARACTERISTICAS ACUSTICAS , QUE PERMITEN 

UN REGISTRO. BIEN DEFINIDO, ES EL 11 CLICK" O ºCHASGIUIDO" • 

LOS COHPQNENETES DE LA RESPUESTA DEL TALLO CEREBRAL SE 

DENOMINAN COMO VERTEX POSITIVO 1 1 2 1 ETC. O BIEN I 1 II AL 

.VII. (VER FIGURA 2)• 

SEGUN BUCHWALD V HUANO EN 1~75 1 LA ONDA I ES GENERADA POR EL 

NERVIO AUDITIVO, LA II POR EL NUCLEO COCLEAR, LA III POR EL 

COMPLEJO OLIVAR SUPERIOR CONTRALATERAL, LA IV POR EL NUCLEO 

VENTRAL DEL LEMNISCO LATERAL Y LA REOION PREOLIVAR 

(IPSILATERAL Y CONTRALATERAL) Y LA ONDA V, LA HAS GRANDE V 

CONSTANTE DE TODAS,· POR EL TUBERCULO CUADRIOEMINO POSTERIOR. 

LAS ONDAS SUBSECUENTES (VI Y VI J) TIENEN UN ORJOEN AUN NO 

DEFINIDO. MENCIONA CORVERA EN 1978 1 QUE ES PROBABLE QUE CADA 

UNA DE LAS ONDAS MENCIONADAS NO TENGAN UN SOLO .GENERADOR, 

SINO QUE SEA EL RESUL TACO DE LA SUMA ALúEBRAJCA DE LA 

ACTIVIDAD SIMULTANEA DE VARIOS SITIOS DE LA VIA· LOS 

GENERADORES DE ESTAS ONDAS NO SE ENCUENTRAN EN SU TOTALIDAD 

EN EL TALLO CEREBRALi SIN EMBARGO, HA PERSISTIDO EL NOMBRE 

DE POTENCIALES DEL TALLO CEREBRAL PARA TODOS EST•JS 

COMPONENTES· EN 1986 MOLLER EN REúISTROS INTRACF:ANEALES 

REALIZADOS EN HUMANOS APORTA UN AVANCE IMPORTANTE EN EL 

ESTABLECIMIENTO DEL ORIOEN DE LAS ONDAS DE LOS POTENC:IALES 

AUDITIVOS, MISMA QUE UTILIZAMOS EN EL PRESENTE TRABAJC1. 

MOLLER DICE QUE LA ONDA l ES GENERADA POR LA POF:C.ION LATEF:AL 

DCL NEPIJIO AUDITIVO Y LA 1)NDA tt POR LA POF'CJC•N MEDIAL DEL 

NERVIO· MENCIONA OUE LA ONDA III TIENE PROBABLEMENTE HAS DE 



POTENCIALES 
PROVOCADOS 
AUDITIVOS DE 
TALLO CEREBRAL 

Figura 2.- Al utilizar un montaje con positividad en·Cz (vértex) 
y referencia en Al 6 AZ (mastoides) se registran po
tenciales en respuesta a est1mulo auditivo gracias a 
promediación. Se denominan del l al VII (vértex posi 
tivos) generAndose en: nervio auditivo. tallo cere ':' 
bral y mesencéfalo en fonna sucesiva. 



UN SITIO GENERADOR, ASI COMO LAS ONDAS SUBSECUENTES, PERO AL 

PARECER EL PRINCIPAL GENERADOR ES EL NUCLEO COCLEAR· LA ONDA 

IV TAMBIEN PARECE TENER MULTIPLES GENERADORES, PERO EL 

PRINCIPAL ESTA A NIVEL DEL COMPLEJO OLIVAR SUPERIOR, CON UNA 

INFLUENCIA CONTRALATERAL MAS POTENTE QUE LA CONTRIBUCION 

IPSILATERAL• EN CUANTO A LA ONDA V1 HOLLER ESTA DEACUERDO 

CON WADA V STARR QUE SE GENERA EN EL LEMINISCO LATERAL. 

STARR V ACHOR EN 197a, DAVIS EN 1976 1 STOCKARO V ROSSITER EN 

1977 V HECOX V OALAMBOS EN 197a, HAN DESCRITO AMPLIAMENTE 

LAS APLICACIONES CLINICAS DE LOS POTENCIALES AUDITIVOS DEL 

TALLO CEREBRAL· 

COATS V COLS EN 1984 PUBLICARON LOS PARAMETROS DE ANALISIS 

UTILES PARA EL DIAONOSTICO CON POTENCIALES EVOCADOS 

INCLUYENOOI LATENCIA ABSOLUTA DE LOS CO~PONENTES, VARIACION 

DE LATENCIA EN FUNCION DE LA INTENSIDAD, UMBRAL DE LA ONDA 

V, INTERVALOS INTERONDA, RADIOS DE AMPLITUD Y DIFERENCIAS DE 

LATENCIA EN FUNCION DE LA FRECUENCIA DE ESTIMULACION. 

EN CONJUNTO, ESTOS DATOS PERMITEN IDENTIFICAR UNA HIPOACUSIA 

ASI COMO DISTINGUIR SI ES DE ORIGEM PERIFERICO O DEBIDA A 

PATOLOOIA INTRACRANEAL· 

COMO SE HA DESCRITO LA DISOSTOSIS CRANEOFACIAL DE CROUZON 

SE DEBE A UN CIERRE PREMATURO DE LAS SIJTURAS CRANEALES· LAS 

ESTRUCTURAS AUDITIVAS AL ESTAR LOCALIZADAS DENTRO DEL HUESO 

TEMPORAL, TEORICAMENTE NO DEBERIAN D~ ESTAR AFECTADAS POR 

ESTA MALFORMACION. DESDE HACE 75 Ai'iOS, EN OUE CROUZON LA 

DESCRIBID POR PRIMERA VEZ, HAN SUROIDO MULTIPLES 
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COMUNICACIONES REPORTANDO LAS ALTERACIONES AUDITIVAS. . SIN 

EMBARGO, NO SE HA ESTIMADO LA FRECUENCIA DE ESTAS', NI LA, 

LOCALIZACION ESPECIFICA DE LAS LESlONES• 

EL OBJETIVO DE ESTA TESIS ES DETERMINAR LA FRECUENCI,A _ DE 

ALTERACIONES AUDITIVAS Y SU LOCALIZACION EN PACIENTES CON 

DISOSTOSIS CRANEOFACIAL• 

16 



MATERIAL Y METODOS 

SE REALIZO UN ESTUDIO PROSPECTIVO, TRANSVERSAL Y 

COMPARATIVO, EN El HOSPITAL MANUEL GEA GONZALEZ DE LA 

SECRETARIA DE SALUD¡ EN LOS SERVICIOBJ DE 

OTORRINOLARINOOLOGIA V NEURO-OTOLOOIA· BE ESTUDIARON TODOS 

LOS PACIENTES REFERIDOS POR LOS SERVICIOS DE 

OTORRINOLARINOOLOOIA, CIRUOIA PLASTICA V 0ENETICA 1 DE JUNIO 

DE 1986 A ENERO DE 1907· 

SE ESTUDIO UN GRUPO DE SUJETOS CON ENFERMEDAD DE CROUZON CON 

LOS SIQUIENTES CRITERIOS DE INCLUSIONI MAYORES DE 3 A~OS QUE 

PUDIERAN COOPERAR CON LOS ESTUDIOS AUDIOHETRICOS TONALES POR 

METODO CONDUCTUAL. CRITERIOS DE EXCLUSIONI PACIENTES CON 

ENFERMEDAD DE CROUZON QUE PRESENTEN EN FORMA CONCOMITANTE 

ALGUNA ENFERMEDAD SISTEMICA COMO SERIAN; DIABETES MELLITUS, 

HIPERTENSION ARTERIAL, CARDIOPATIA, NEFROPATIA O 

HEPATOPATIA¡
0

ANTECEOENTES DE INOESTA DE OTOTOXICOS O DE 

CIRUGIA P.ECONSTRUCTIVA EN EL OIDO MEDIO¡ AS! COMO 

ANTECEDENTES DE SORDERA FAMILIAR· 

SE TOMO UN C.RUPC1 CONTROL DE SUJETC1S SANOS, DE EDADES 

SIMILARES A LOS PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON 1 CON LOS 

MISMOS CRITERIOS DE INCLUSION V EXCLUSION~ 

SE LES REALIZI) HISTOF:IA CL INICA <CON ENFASIS EN LA 

EXPLORACION OTOP.RINOLARINGOLOOICA), 

TIMPANOMETRIA Y REFLEJOS ESTAPEDIAL, 

EVCtCADOS A1-IDIT1V(•5 DEL TALLO CI:PE8F'AL· 
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ASI COMO POTENCIALES 



LA AUDIOHETRIA TONAL AEREA Y OSEA SE PRACTICO DENTRO DE UNA 

CAHARA SONOAMORTIGUAOA CONTANDO PARA ESTO CON UN AUDIOMETRO 

HARCA MAICO MODELO MA 21 9 BAJO NORMAS GENERALES ESTABLECIDAS 

PARA LABORATORIOS DE INVESTIGACION CLINICA SEGUN LA 

HETODOLOOIA ESTABLECIDA POR BUNCH1 PARA CONOCER EL UMBRAL 

AUDITIVO DE CADA PACIENTE, DETERMINAR LA EXISTENCIA DE 

HIPOACUSIA Y CUANDO ESTA SE DETECTE, SI ES CONDUCTIVA O 

SENSORINEURAL· LOS RESULTADOS FUERON EXPRESADOS SEGUN EL 

UMBRAL AUDITIVO Y SIQUIENDO EL CRITERIO ESTABLECIDO POR LA 

ASHA (AMERICAN SPEECH ANO HEARINO ASSOCIATION) EN 1964, EN 

NORMOACUSIA DE -10 ~ 26 dB, HIPOACUSIA LEVE DE 27 A 40 dB, 

HIPOACUSIA MODERADA DE 41 A 55 dB, HIPOACUSIA MODERADAMENTE 

SEVERA DE 56 A 70 dB, HIPOACUSIA SEVERA DE 71 A 90 dB, 

HIPOACUSIA PROFUNDA DE 91 dB O MAYOR· 

LA IMPEDANCIOMETRIA FUE PRACTICADA EN UN CONSULTORIO DEL 

SERVICIO DE NEURO-OTOLOOIA, PARA CONOCER EL EDO· DE LA 

MEMBRANA TIMPANICA, Y DE MANERA INDIRECTA LA INTEGRIDAD DE 

LA CADENA OSICULAR Y FUNCIONALIDAD DE LA TROMPA DE 

EUSTAQUIO. LOS ESTUDIOS SE REALIZARON CON UN EQUIPO GRASON 

STADLER MODELO 1732 CON UN TONO DE PRUEBA DE 220 HZ, EL 

RESULTADO DEL TIMPANOGRAMA SE REPORTO COMO NORMAL O ANORMAL, 

ASI COMO EL REFLEJO ESTAPEDIAL COMO PRESENTE O AUSENTE. 

LOS POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL FUERON 

REALIZADOS EN CAMARA SONOAMORTIOUADA USAND•) PROCEDIMIENTO DE 

REGISTRO CE POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DEL TALLO 

CEREBRAL P·E·A·T·C·) CONVENCIONALES· LOS ELECTRODOS DE 
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SUPERFICIE FUERON COLOCADOS EN EL CRANEO SEGUN EL CRITERIO 

INTERNACIONAL 10/20 DE E·E·G· UTILIZANDO PASTA CONDUCTORA Y 

CINTA ADHESIVA POROSA¡ LA PIEL FUE PREPARADA PREVIAMENTE 

PARA LA COLOCACION DE LOS ELECTRODOS LIMPIANDO CON SOLUCION 

ABRASIVA. ESTOS FUERON COLOCADOS CON MONTAJE VERTICAL SIENDO 

VERTEX ACTIVO, MASTOIDES IPSILATERAL DE REFERENCIA Y 

MASTOIDES CONTRALATERAL TIERRA· LOS ELECTRODOS FUERON 

LLEVADOS A UN EQUIPO NICOLET COMPACT FOUR (.882-500000), EL 

CUAL CUENTA CON UN PROCESADOR, AMPLIFICADOR Y ENMASCARADORf 

MONITOR-CONSOLA (902-500100) Y UNA IMPRESORA DE MATRIZ (NEC 

B023A-N)¡ PARA AMPLIFICACION ELECTROFISIOLOGICA DE LA 

RESPUESTA, CON UNA GANANCIA DE 1XlOOO. EL FILTRO PASA-BANDA 

UTILIZADO FUE DE 150-3000 HZ PARA REGISTRO Y PROMEDIACION DE 

LA RESPUESTA· ATRAVEZ DE AUDIFONOS TELEPHONICS TDH 39P, SE 

ENVIARON CLICKS DE RAREFACCION CON UNA PROMEDIACION DE 2000 

PPS· 1 CON UNt\ VENTANA DE LEC.TURA DE 10 MSEGS 0 , A UNA TASA DE 

33 PPS· PARA UMBRAL AUDITIVO Y FLINCION LATENCIA INTENSIDAD. 

INICIANDOSE LA ESTIMLILACION A 60 dB HL, Y EN ORDEN 

DECRECIENTE DE ::?O dB HASTA ENCONTPAR EL UMBRAL 1 CUIDANDO QUE 

HUBIERA UNA OIFERENC IA EN EL RANOO DE ESTIHULACION DE POR LO 

MENOS 30 dB PARA OBTENER LA FUNCION LATENCIA INTENSIDAD· 

ESTIMULANDO SUPPAUNBRAL <C•ENEF:ALNENTE 6(1 O 70 dB POR 

ENCIMA) SE REALIZO ESTUDIO DE TALLO CEREBRAL USANDO UNA 

FRECUENCIA DE ESTIMULACiúN DE 11 Y 77 PPS. EN CADA UNO DE 

LOS F;EGISTF:úS SE IJSI) ENMAscr.r·.1\r1IEN'í(I C•)l'JTF-'.ALATEF:AL C.l)N RUIOC• 

BLANCO DE BANDA ANCHA. LOS PAF'.AMETF:OS ESTUDIADOS FUERC•NI 



UMBRAL AUDITIVO¡ FUNCION LATENCJA INTENSIOAD1 LATENCIAS 

ABSOLUTAS DE LAS ONDAS 1 1 JII V V1 LOS INTERVALOS INTERONDA 

I-111 1 III-V Y I-V1 LOS RADIOS DE AMPLITUD DE LA ONDA V rEN 

REALCION A LA ONDA I Y LA DIFERENCIA POR TASA DE REPETICION 

DEL ESTIMULO .. 
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ANTECEDENTES 

t/Q, DEL EDAD SEXO ANTECEDENTE MEDIO SOCIO ESCOLARIDAD CIRUGIA CRANEO ANTECEDENTE DE HIPOACUSIA 
SUJETO FAMILIAR DE ECONIHICO - FACIAL PREVIA- OTITIS MEDIA 

E. DE CROUZON 

6 A F NO BAJO 1° PRUWUA SI (2) SI (BILATERAL) NO 

2 7 A H SI BAJO 2~ PRIMARIA NO NO ''° 
10 A F NO BAJO 5° PRIMARIA NO NO SI (BILATERAL) 

4 ll A H NO BAJO 4° PRIMARIA "º SI (BILATERAL) SI (BILATERAL) 

~ 12 A H NO BAJO 6° PRIMARIA SI (1) NO "º 
6 14 A F NO MEDIO BAJO 2° SECUNDARIA SI (5) 110 NO 

16 A F NO BAJO 6° PRIMARIA SI (3) SI (BILATERA) NO 

B 16 A F NO MEDIO BAJO 1 D PREPARATORIA SI (4) SI (O. I.) SI (0.1.) 

' 16 A H SI BAJO 4" PRIMARIA SI (3) SI (O.O.) NO 

'º 17 A F NO MEDIO BAJO l" PREPARATORIA SI (4) SI (BILATERAL) NO 

11 23 A H NO BAJO 6° PRJHARIA SI (2) NO NO 

12 27 A H NO MEDIO BAJO 2º PREPARATORIA SI (2) NO SI (O.O.) 

TABLA 1 
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TABLA 3 

AUDIOMETRIAS DE PACIENTES. CON ENFERMEDAD DE CROUZON 

.Na• dal 125 250 "ºº ; 1000 ; 2.0oo. 4000 ªººº H• 
Paciente. 

0100 DERECHO <,dB H·L·) 

1 35 ' 23< 25 ' 23.', · .. 15 20 25 
2 2:> .25 1:> :5 ·. - '" 5 15 
3 20 ., 20 ·.· 20 ~20·-· ~ 1S- ..-

' "' 25 
4 30 40 .· 50' ' ·25':•. 40 40 55 
5 25:. 20 2" ._ :;20·:·_-. 20 20 20 
6 25 25 25' . ·1~;i '·,-' 20 15 10 
7 35 .. 40· 55 40 15 55 30 
B 20 20 '2" 25 10 ' 10 20 
9 10' 3 .:·' 10 . 3. ·. '' 10 10 " 10 30 -30· ·,:30 3" '15 20 95 
11 15 'º 10·. . 13 ."- .,,, 20 10 
12 35 3" 45' "50 3" 40 25 

' 
' ' 

PROMEDIQ1 23·42 · · 24.:s9~ ·27.92 ;23o33' 17.92 22.30 27.0B 

D.E.1 9.11 10.76 14·49 13.37 10.10 14.95 22·31 

. 0100 ~IZQUIERDO '(d9 H.L,) 

1 20 "' 20 20 15 o 10 
2 15 'º 5 5 5 5 5 
3 20 20 20 "' 25 '25 .. 20 
4 45 50 "º 40 35 45 40' 
5 20 20 20 20 15 15 ' 15 
6 10 'º 15 '" 10 10 5 
7 15 20 25 25 10 '" 15 
B 40 "º 60 45 40 50 60· 
9 5 5 5 5 10 10 15 
10 25 25 25 30 15 13•' 70 
11 10 10 15 20 20 25 .~30 

12 20 20 20 10 10 15 20 ' 

PROMEDIO• 20-42 21.25 23.33 20.93 17·SO 19 .. 17 25.42 

D·E. 1 11.77 14·64 1E .. 20 12.39 10·77 13-03 21.ós 
BILATERAL 

PP.OHEOIOI 22.92 22.92 25·63 22.oe 17·71 20.03 .';'2~:·2~;.: 
. ~ ... ·' 

o.E. r 10.21 12·68 13·42 12-76 10.21 14;72_·: :.21···2:s . 
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1 
2 
3 

" 5 
6 
7 
e 

.. 
10 
11 
12 

TABLA 4 

TIPOS DE HIPOACUSIA EN PACIENTES CON ENFERMEDAD DE 
CROUZON 

0100 DERECHO 

CONDUCTIVA LEVE 
NORHOACUSIA 
NORHOACUSIA 
CONDUCTIVA MODERADA 
NORHOACUSIA 
NORMOACUSJA 
CONDUCTIVA MODERADA 
NORMOACUSIA 

NORMOACUSIA 
CONDUCTIVA LEVE* 
NORMOACUSIA 
CONDUCTIVA MODERADA 

0100 IZQUIERDO 

NORMOACUSIA 
NORMOACUSIA 
NORMOACUSJA 
CONDUCTIVA MODERADA 
NORMOACUSIA 
NORMOACUSIA 
NORMOACUSIA 
CONDUCTIVA MODERADAMENTE 
SEVERA 
NORMOACUSIA 
CONDUCTIVA LEVE* 
NORMOACUSIA 
NORHOACUSIA 

* CON CAIDA A 8000 HZ DE 83 dB EN o.o. Y DE 70 dB EN EL 
o.r. 

TABLA 5 

UMBRAL AUDIOMETRICO EN EL AREA DE POTENCIALES PACIENTES 
CON ENFERMEDAD DE CROUZON 

1 
2 
3 

" 5 
6 
7 
e 
9 
10 
11 
12 

PROMEOI01 
O.E. 1 

BJLATERAL1 

(2000-4000 Hz PROMEDIO) 

0100 DERECHO 
CdB H·L·> 

20 
5 

16·67 
35 
20 
16·67 
36·67 
15 
9.33 

23.33 
16°67 
41·67 

21 -~5 
11 ·~2 

PROMEDIOs 20.~1 

24 

0100 IZQUIERDO 
(dB H•L•) 

11-67 
5 

21-67 
40 
16.67 
ll-67 
16.67 
45 
e.:s:s 

20 
21.67 
11.67 

19-17 
12. 11 



TABLA 6 

IMPEDANClOMETRIA EN PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON 

Na. _DEL 
PACIENTE TIMPANOGRAMA REFLEJO ESTAPEDIAL 

A.o. A·S· A·D· A.S. 

1 ANORMAL ANORMAL PRESENTE PRESENTE 
2 NORMAL NORMAL PRESENTE PRESENTE 
3 NORMAL ANORMAL PRESENTE PRESENTE 
4 ANORMAL ANORMAL PRESENTE PRESENTE 
s NORMAL NORMAL PRESENTE PRESENTE 
6 NORMAL NORMAL PRESENTE PRESENTE 
7 ANORMAL NORMAL AUSENTE PRESENTE 
e NORMAL ANORMAL PRESENTE AUSENTE 
9 NORMAL NORMAL PRESENTE PRESENTE 
10 ANORMAL ANORMAL PRESENTE PRESENTE 
11 NORMAL NORMAL PRESENTE PRESENTE 
12 ANORMAL NORMAL AUSENTE PRESENTE 

TABLA 7 

UMBRALES P.E.A·T·C· EN PACIENTES CON ENF• DE CROUZON 

OIDO DERECHO OIDO IZQUIERDO 
(dB H.L.) (d9 H·L·> 

30 30 
2 20 20 
3 20 20 
4 20 20 
s 20 20· 
6 20 20 
7 20 20 
e 2C> 50 
9 20 20 
10 20 20 
11 20 20 
12 4(> 30 

PROMEDIO• 22.so 24·17 
o. E. 1 b-22 9~·00-

BILATERAL• PROMEDIO• 23.33 D·E·I 7·61 

25 



TABLA 0 

FUNCION LATENCIA INTENSIDAD EN PACIENTES CON ENFERMEDAD.DE. 
CROUZON (UV/se9°) 

OIDO DERECHO_ . OlDO IZQUIERDO 

1 52 36 
2 33 46 
3 30 52 
4 44 49 
5 43 56 
6 69 70 
7 56 35 . 
e 47 . 52 
9 46 49 
10 55 33 
11 32 40 
12 70 46 

PROMEDIO• 49. 17 46-17 
D·E. 1 13-15 10-56 

BlLATERALI PROMEOJOI 47.17 O.E.1 11.71 

TABLA 9 

LATENCIAS ABSOLUTAS EN PACIENTES CON ENF. DE CROUZON 
Cmseg.) 

ONDA ONDA II I ONDA V 

OlDO DERECHO 

' 1.52 J-62 5.50 
2 1.59 3.90 s.es 
3 1 ·Sb 3.36 5.:;s2 
4 l 060 3.40 5.50 
5 1-76 3.50 4.90 
6 1 oóO 3.50 3·64 
7 2·06 3.72 5.74 
8 1.54 3.54 3.46 .. 1.74 3-64 5.79 

'º 2.52 d.oe 5.79 
11 1.99 3.79 5.74 
12 1.90 3.99 3· 16 

PROMEDIO: 1.79 3068 5.54 
D·E·• 0.30 0.22 0.33 
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CONTINUA TABLA- 9 

OIDO IZQUIERDO 

1 1 ·42 3·62 
2 ··1-36 3.30 
3 1.54 3.10 
4 1 ·66 3·52 
5 1 ·70 3~50 

6 1.70 3066 
7 ·.1.40 . 3.34 . 
e 2.42 4.20 
9 -1·86 4·40 
10 2·06 3.90 
11 2·04 4·32 
12 1 ·64 3·46 

PROMEDIO• 1.73 3·67 
O.E.a 0·31 0.39 

BILATERAL• PROMEDIO• ONDA I a 1·7S 
ONDA III a 3·68 
ONDA V • 5·:3S 

TABLA 10 

5.32 
3-62 
4.99 
3.50 
4.7:¡ 
5.72 
s.20 
6· 10 
6.oe 
3.59 
6.02 
3.70 

5.55 
0·42 

D.E.1 ONDA l • 0.29 
ONDA III • 0.31 

ONDA V • 0·37 

INTERVALOS INTERONDA EN PACIENTES CON ENF. DE CROUZON 
(ms&g•) 

I - I I I 

OIDO DERECHO 

1 
2 
3 
4 
5 
6 
7 
e 
9 
10 
11 
12 

PROMEDlOI 
O.E. 1 

2.10 
2.22 
1.56 
1.eo 
1.74 
1.90 
l 066 
2.00 
1.90 
1-56 
1.eo 
1.99 

1.07 
0.22 
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III - V 1 - V 

1.ee 3.90 
2·08 4.30 
1·96 3.76 
2.10 3.90 
1 ·30 3·04 
2· 14 4·04 
2·06 3.72 
1 ·92 3.92 
2· 14 4·04 
1 ·70 3.2~ 

1 ·96 3·7E> 
1 ·28 3·26 

1 ·86 3.75 
0·29 0°39 



CONTlMUA TABLA 10 

OtDO IZCIUIERDO 

1 2.:zo 
2 2. 1'1 
3 1 ·56-
4 1 ·96 
5 1.eo 

" 1 ·96 
7 ioS6 

" lo7S 
9- 2.sa 
10 1.74 
11 2.aa 
12 1 ·04 

PROMEDIO' 1 .95. 
D·E.: 0 .. 24 

BILATERA·L·, PROt1EDI01 

1.70 
2.12 
1.ae 
1 ·92 
1 ·25 
2·06 
1 .94 
1 ·90 
1·66 
1.70 
1.50 

,_ 2 .. 24 

1 'ªª 0,29 

1 -~ 1 Il . 1 ~ 91 
III· - V~ '1'•97 
1 -'V • 3.79 

TABLA 11 

3.90 
4o26 
3.44 
:s .. 0:6 
3o05 
a.02 · 
:s.eo 
3.6e 
a.22 
3 .. 52 
3.9e 
4o06 

:s.e2 
0-36 

D•E•I 1 - lll • 0·23 
lll-V•0·29 
I - V • O.:::S6 

DIFERENCIA:POR.TASA DE REPETIClON DEL ESTIMULO 
EN' PAClENíES--CON- ENFERMEDAD DE CROUZON• 
·•. <m•eg.) 

0100 DERECHO OIDO IZQUIERDO 

Ood4 o.s6 
2 0·30 0.44 
3 0.22 o.sa 
" 0.70 0.40 

"' o.40 0 .. 20 
6 o.os 0.12 
1 0.50 o.2e 
e 0·60 o.se 
9 0.30 0.20 
10 o .. so 0·32 
11 0.70 Q.68 
12 o.sa 0.62 

PROMEDtoi !)."!:O o.aa 
D.E.: 0 .. 2::: 0.20 

BILATERAL• PROMEOI01 0·49 D·E·r o.::o 
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- TABLA 12 

DIFERENCIA INTERAURAL DE LA ONDA V EN 
PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON• 

Cm••v• > 
1 o. 18 
2 0·26 
3 0.34 
4 o.oo 
5 o.os 
6 o.oe 
7 o.46 
e o.64 
9 0.14 
10 0.20 
11 o .20 
12 0.34 

PROMEDIO• 0·26 
D.E.t 0.20 

TABLA '13 

AUOIOMETRIAS DE PACIENTES DEL opo.;-. CON_TROL 

120 200 "ºº . 1000 2000- 4000 

OIDO DERECHO 

PROMEDIO• 3.50 4.50 4~50 .2:0·0 ·' o.so-.· s~Oo 
D·E·• 4.97 4.39 2·84 3·30. 1·.39 4.71 

OIDO IZQUIERDO 

PROMEDIO• 5.50 5.50 4·00 3.00 2.00 2.00 
D·E·t 4.39 a.97 3· 16 2·39 3.:s;o: 3.50 

BILATERAL 

PROMEDIOS 5.50 3o00 4·23 2·30 1 ·23 3.30 
D0 E.1 4-56 4.39 2·'94 3·03. 2.73 4.32 
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(dB H·L·> 

8000 

6030 
.5.30 

.-4~50 

2_.94 

3.50 
4.26 



TABLA 14 

UH&RAL AUDIOMETRICO EN EL AREA DE POTENCIALES DEL GPO· 
CONTROL• 

(2000-dOOO Hz PROMEDIO) 

PROMEDIOi 

OIDO DERECHO 
(dB H .. L.) 

2.50 
2.(:.3 D·E· r 

TOTAL BILATERAL• PROMEDI01 2.a2 

TABLA 15 

AUDIOMETRIA TONAL 

CROUZON .-CONT~OL · 

x· ·o.s· .... X o.s. 

O·D· -24.Jj. 1i.-oa 4.07· 2.02 
O·I· 21-13 13.2a·. 3. 79 2·41 
BJL. 22 •. 62 .: 10· 15 3.93 2.2& 

TABLA "' 
UMBRAL' 

.CROUZON CONTROL 

X º·ª"' X J>.s. 

o.a. 22.30··; ·. 6•22 21' ;s.Jfo 
0.1. 24.17 -9.00'- 20 o 
BtL .. 23._33 7-61 20.so 2.24 

0100 lZQUJERDO 
CdS HoL•) 
2·34 
2.11 

VALOR DE T p 

5.:57 
4.JO 
5.6a 

VALOR DE T p 

- ·69037 >·01 
-t-45741 >·Ol 
-J .. (:.047 >·01 



\ 

TABLA 17 

FUNCION LATENCIA INTENSioAo 

a.o. 
O• I • 
Bil • -

CROUZON 

X 

.. ·· 49·~~11·- ,_'i3~--¡-~ 
-: 46·17: >·'fo;s6'; 
·47.17, 1,1.11 

LATENCIAS.ABSOLUTAS 

CR'.OUZON 

ONDA l 
o.o. 
O· I. 
BIL. 

X 

1.79 
lo 73· 
l •7S 

ONDA III 
a.o. 3·6B 
o. r • 3·67 
BIL • 3·60 

ONDA V 
o.o-. 
o.z. 
BIL. 

0.30 
0~31 

o.2e 

0~·22 
· o::se 

<?:·31 

Oo33º" 
0~42-
o._37 ·. 

CON"f'.ROL 

X 

49'.'90" 
.. 52.0 

so.9s 

TABLA 10 

e.37. 
12·.3¡

. 10.:41 

CONTROL 

X 

1 o76 
1.99 
1.e~~ 

Ó~13 
0·32 .. 
o-~s 

. '---~3-64: o ·20 
- .3.72·:·- 0.34;_. __ 

·. 3.'68 <·::.\:0·~27,_. 

--· \·.: __ : .. :::.>.:,_-. .-.· ·.-.. 
· "' 5 ~-s'O·--~- - o· 20 

; 5.·43 -.-... 0~45 '.'· 
··s·".7,. :.o~:s6·~. 
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VALOR DE.· T 

__ -.35974 
1 ·19676 
1 ·1214. 

VALOR DE T 

.. - ·2997 
101586· 
._._7~72 

- .4096 
--<:~a963I 

·:04133 

··27796 
- -67999 
-1.1245 

p 

>~01-
)001 
>-01·' 

p 

>·Ol 
>·01 
>·01 

).01 
>.01 
>.01 



INTERVALOS INTERONDA 

CROUZON 

X o.s. 

INTERVALO 1-111 
OoOo lo87 Oo22 
0.1. 1·95 0.24 
BIL· 1·91 0.23 

INTERVALO 111-V 
O o Do l 086 Oo29 
0.1. 1.ee .0.29:.---:.' 
BIL· 1·87.. 0.2~ 

TABLA 19 

CONTROL VALOR DE T. p 

X '. o.s. 

:·::< .. ·,, .. >.::·.,,·-. 

1.00 0.2&·· ,:~-~-~::·-o~ci6·1 ·· >·Ol 
1 93--· '·o ·29·,·, ... , :~·,.;;1;;·00469 ..... ")"~01. 
1:·06 > .. :·:'.;·o·_~.2 .. ?.--~·'.:~.~-~-\' - •70!51. · .>.01. 

H-

•..• ~ . »i -~ ~'?/~::;-\;:'·'.'·c·.;.~1 :,,~· .. \-:,'.·>-.:. · 

. : ~ ~ ;r <., :.:¡1 g ~ ~~ ·;f>'.~-··t,.~ ~·::. ;~1~ 1 
· 1.79·-.:·:.>·~·0.29.-" .. '(·-- ·96'63'-" 

• '·--'··'·.-.;_.:-- :.-::·,- "l- •• 

~~rRVA~:~rv. ~:g::.- ·/~·:~:·e Jg:~! .. :,:~~~;: •· >·Ol. 
>·01 
>·Ol · BIL·· 3.79 o.:s6· '·3.64- 0·40 -1·2894 

TABLA 20 

DIFERENCIA POR TASA DE REPETICION DEL ESTIMULO 

CROUZON CONTROL VALOR DE T p 

X o.s. X D·S· 

o.o. 0·!50 0.22 0.46 0.14 ·5029 )o01 
0.1. 0.49 0.20 0.57 0.23 ·9306 >·01 
BJL. o.ao 0.20 o.~1 0.20 o:S8b9 >·01 
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TABLA :21 

DIFERENCIA INTERAURAL DE LA ONDA V 

CROUZON CONTROL 

X 

0.26 
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RESULTADOS 

SE ESTUDIARON A 12 PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON, CON 

EDADES DE 6 A 27 AÑOS CON UN PROMEDIO DE 14·3 A~OS, DE AMBOS 

SEXOS (6 HOMBRES V 6 MUJERES) (VER TABLA 1)• 

EN DOS PACIENTES (16·67%) HABIAN ANTECEDENTES DE 

DE CROUZON CEN UNO, UN TIO MATERNO, LA MADRE Y UNA 

Y EN EL OTRO UN TIO PATERNO)· 

ENFERMEDAD 

HERMANA1 

TODOS ERAN DE MEDIO SOCIO ECONOMICO MEDIO BAJO A BAJO. CON 

ESCOLARIDAD QUE IBA DE PRIMER A~O DE PRIMARIA AL SEGUNDO A~O 

DE PREPARATORIA• 

TRES PACIENTES 

CRANEO-FACIALI UN 

NO TENIAN ANTECEDENTES DE 

PACIENTE TENIA EL ANTECEDENTE 

CIRUOIA 

DE UNA 

CIRUOIA, TRES PACIENTES-CON -nos CIRUOIAS, DOS PACIENTES CON 

CUATRO CIRUOIAS V UNA PACIENTE CON CINCO CIRUGIAS· 

EN CUATRO PACIENTES HUBO EL ANTECEDENTE DE CUADROS DE OTITIS 

MEDIA BILATERAL Y EN DOS PACIENTES CON OTITIS MEDIA 

UNILATERALr LOS SEIS PACIENTES RESTANTES NUNCA REFIRIERON 

CUADROS DE OTITIS MEDIA U OTRO TIPO DE SINTOMATOLOOIA OTICA· 

DEL TOTAL DE 12 PACIENTES, SOLO CUATRO DE ELLOS REFERIAN 

HIPOACUSIA· 

A LA EXPLORACION FISICA OTORRINOLARINGOLOGICA (VER TABLA 2) 

SE ENCONTRO EN CINCO PACIENTES DATOS COMPATIBLES CON RINITIS 

ALEROICA <HIPERTROFIA DE CORNETES, CON PALIDEZ DE LA MUCOSA 

Y MOCO HIALINO ABUNDANTE) 1 11) PACIENTES PRESENTABAN 
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DEFORMIDAD SEPTAL SEMIOBBTRUCTIVA1 CABE HACER NOTAR QUE 

TODOS LOS PACIENTES CON DATOS DE RINITIS ALERGICA TENIAN 

DEFORMIDAD BEPTAL· 

A NIVEL DE LA OROFARINOE 11 PACIENTES TUVIERON UN PALADAR 

OJIVAL, Y CINCO ESTABAN BAJO TRATAMIENTO ORTODONTICO. 

DE LOS 24 OIDOS EXPLORADOS, 11 PRESENTABAN UNA RETRACCION DE 

LA MEMBRANA TIMPANICA DE LEVE A MODERADA1 EN CUATRO OIDOS 

HABIA PLACAS DE TIMPANOSCLEROSIS Y LOS NUEVE OIDOS RESTANTES 

ERAN DE ASPECTO NORMAL· 

EN CUANTO A LA AUDIOMETRIA TONAL DE LOS 12 PACIENTES 

ESTUDIADOS (VER TABLA 3)¡ SEIS PRESENTARON PROBLEMAS DE 

AUDICION DOS EN FORMA BILATERAL Y CUATRO EN FORMA 

UNILATERAL (VER TABLA 4)• DE LOS DOS PACIENTES CON 

HIPOACUSIA BILATERAL UNO (SUJETO No•4) FUE UNA CONDUCTIVA 

MODERADA V EL OTRO (SUJETO No.tO) ERA UNA CONDUCTIVA LEVE1 

DE LOS CUATRO PACIENTES CON HIPOACUSIA UNILATERAL¡ UNO 

(SUJETO No•8) ERA UNA CONDUCTIVA MODERADAMENTE SEVERA, DOS 

(SUJETOS No•7 V 12) ERAN MODERADAS V EL RESTANTE (SUJETO 

No-1) ERA UNA CONDUCTIVA LEVE· SIN EMBARGO AL SACAR EL 

PROMEDIO DEL UMBRAL EN LAS FRECUENCIAS DE POTENCIALES (2000 

V 4000 HZ) (VER TABLA 5)¡ SOLO CUATRO PACIENTES PRESENTARON 

HIPOACUSIAt UNO BILATERAL (SUJETO No-4) CON O·D· A UN UM0RAL 

DE 3S d9 V EL o.¡. CON UN UMBRAL DE 40 dB) V TRES PACIENTES 

CON HIPOACUSIA UNILATERAL (SUJETO No•7 1 o.o. A 36.67 dB1 

SUJETO No.e, 0.1. A 45 dB y SUJETO No-12, o.o. A 41-67 dB)· 
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SE LES REALIZO IMPEDANCIOM.ETRIA A LOS 12 PACIENTES CON 

ENFERMEDAD DE CROUZON (VER TABLA 6), ENCONTRANDOSE UN 

TIMPANOGRAMA ANORMAL BILATERAL EN TRES PACIENTES (SUJETOS 

No-1, No.d V No.10) V UNILATERAL EN CUATRO PACIENTES 

(SUJETOS No·3 1 No•7 1 No.e V No-12)· 

EL REFLEJO ESTAPEDIA SE ENCONTRO AUSENTE EN FORMA UNILATERAL 

EN TRES PACIENTES (SUJETOS No-7, No-e V No-12). 

EN EL ESTUDIO DE POTENCIALES EVOCADOS PARA OBTENER UMBRAL EN 

LAS FRECUENCIAS DE 2000 V 4000 HZ (VER TABLA 7)1 DOS 

PACIENTES PRESENTARON HIPOACUSIA BILATERAL (SUJETOS No·1 CON 

UMBRALES DE 30 dB EN AMBOS OIDOS V EL SUJETO No.12 CON 

UMBRALES DE 40 dB EN EL O·D· V DE 30 dB EN EL Q.t.) 1 SOLO 

UN PACIENTE PRESENTO HIPOACUSIA UNILATERAL <SUJETO No-e CON 

UN UMBRAL EN EL o. I. DE 50 dB) • LA FUNCION LATENCIA 

INTENSIDAD CVER TABLA 8) SE ENCONTRO DENTRO DE PAPAMETROS DE 

NORMALIDAD PAF:'\, TODOS LOS PACIENTES· 

EN EL ESTUDIO DE TALLO CEREBRAL LAS LATENCIAS ABSOLUTAS DE 

LAS ONDAS I. III V V CVER TABLA 9) SE ENCONTRARON DENTRO DE 

PARAl1ETROS NORMALES PARA NUEVE PACIENTES¡ EN UN PACIENTE 

(SUJETO No.B) SE ENCONTRO AUMENTADA LA LATENCIA ABSOLUTA DE 

LA ONDA I EN EL OIDO IZQUIERDO, POR 0 10 MSEG· • EN DOS 

PACIENTES SE ENCONTRO AUMENTADA LA LATENCIA ABSOLUTA DE LA 

ONDA III EN EL OIDO IZQUIERDO (SUJETOS No 0 9 POR 18 HSEO. Y 

EL SUJETO No.11 POR .30 MGES.). 

LOS INTEP.VALCtS INTEP.ONDA I-I I I, 1 I I -V Y I-V <VER TABLA 10), 

SE ENCONTRARON DENTRO DE PARAMETF:OS DE NC1RHALIDAD EN 10 
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; 

PACIENTES. EN DOS PACIENTES (SUJETOS No·9 Y No·11) SE· 

ENCONTRO AUMENTADO EL lNTERVALO 1-III (POR ·14 MSEG• v· POR 

.oa HSEO. RESPECTIVAMENTE), EN AMBOS CASOS DEL LADO 

IZQUIERDO A EXPENSAS DE UN AUMENTO DE LA LATENCIA. ASSOLUTA 

DE LA ONDA III DE lOS 01009 IZQUIERDOS. 

LA DIF"ERENCIA POR TASA DE REPETICION DEL ES1'.IHU~Ó<(VER TABLA 

l l) SE ENCONTRO EN PARAHETROS DE NORMALIDAD .PARA _"J:OOOS _- .. Los . 

PACIENTES· 

EL RADIO DE AMPLITUD DE LA ONDA -V· SIEMPRE. FUE HAYOR EN 

RELACION A LA ONDA I PARA rooaS' .Lo9· -~Ac'1,EN~ES POR to' QUE 

CONSIDERO NORMAL PARA TODOS· LA DIFERENCIA JNTERAURAL DE 

SE 

LA 

ONDA V (VER TABLA 12) SE ENCONTRO AUMENTADA EN TRES 

PACIENTES (EN EL SUJETO No-7 POR .09 MSEo., EN EL SUJETO 

No•S POR ·27 MSEG., V·EN· EL SUJETO No.t2 POR .17 MSEO•)• 

AL ORUPO DE PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON SE LES 

COMPARO MEDIANTE UNA PRUEeA DE t DE STUOENT CON UN ORUPO 

CONTROL· EL CUAL TENIA UNA DISTRIBUCION NORHAL (GAUSSIANA), 

CORROBORADA HEDIANTE UNA PRUEBA DE X2 DE BONDAD DEL AJUSTE· 

SE COMPARAF:ONt LOS PROMEDIOS DE LA AUDlOMETRIA TONAL EN LAS 

FRECUENCIAS DE 2000 V 4000 HZ, LOS UMSRALES DE LOS 

POTENCIALES EVOCADOS DEL TALLO CEREBRAL, LA FUNCION LATENCIA 

INTENSIDA0 7 LAS LATENCIAS ABSOLUTAS DE LAS ONDAS I, III V V~ 

LOS INTERVALOS INTERONDA 1-111, 111-v V 1-V, y LA DIFERENCIA 

POR TASA DE REPETlCION; LAS COMPARACIONES SE REALIZARON 

ENTRE LOS 01009 DEF'ECHOS, LOS OJDOS IZQUIERDOS Y EN FORMA 

BILATERAL. 
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AL COMPARAR LOS PROMEDIOS DE LA AUOIOMETRIA TONAL DE LOS 

OIDOS DERECHOS, OIOOS IZQUIERDOS Y EN 

GRUPO CONTROL CONTRA EL GRUPO CROUZON 

FORMA BILATERAL 

SE OBTUVO UNA P 

DEL 

<·01 

EN CADA UNA DE ELLAS, SIENDO ESTADISTICAHENTE SIONIFICATIVO 

(TABLA 1:1). 

EN LA COMPARACION DEL UMBRAL POR POTENCIALES ENTRE ORUPO 

CONTROL Y LOS SUJETOS CON CROUZON ENCONTRAMOS QUE NO HAY 

DIFERENCIA SlONIFlCATIVA ENCONTRANDO UNA P>.ol (TABLA 16)• 

EN LA FUNCION LATENCIA INTENSIDAD COMPARAMOS LOS PROMEDIOS 

DE AMBOS ORUPOSI GRUPO CONTROL CONTRA SUJETOS CON ENFERMEDAD 

DE CROUZON RESULTANDO UNA P>.01 

SIGNIFICATIVA (TABLA 17)• 

POR LO CUAL NO ES 

EN EL· ESTUDIO DEL TALLO CEREBRAL SE COMPARARON LAS LATENCIAS 

ABSOLUTAS DE LAS ONDAS 1, III Y V (TABLA 18)1 AL COMPARAR LA 

ONDA I ENTRE GRUPO CRONTROL Y GRUPO CROUZON NO ENCONTRAMOS 

SIONIFICANCIA ESTADISTICA, A PESAR DE QUE TUVIMOS ALTERADA 

LA LATENCIA ABSOLUTA DE ESTA ONDA EN UN PACIENTE (SUJETO Ne. 

8). CUANDO COMPARAMOS LOS PROMEDIOS DE LA LATENCIA ABSOLUTA 

DE LA ONDA III, A PESAR DE QUE ESTUVO ALTERADA EN DOS 

PACIENTES (SUJETOS No. 9 Y Ne. 11) SE ENCONTRO UNA P>.01 

EN NINGUN SUJETO DE AMBOS GRUPOS ENCONTRAMOS ALTERADA LA 

LATENCIA ABSOLUTA DE LA ONDA V1 AL COMPARAR LOS PROMEDIOS N•) 

ENCONTRAHOS DIFERENCIA SIGNIFICATIVA CON P>.01. 

LOS INTERVALOS INTERONDA FUERON COMPARADOS EN LOS 

INTERVALOS I-I I l, 11 I-V y I-V ENTRE GRUPO CONTROL Y ORUPO 

CROUZON (TABLA J9) • EN EL INTERVALO I-I I I A PESAR DE QUE 
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ESTUVO ALTERADO EN DOS PACIENTES (SUJETOS No. 9 V No• 11) NO 

HUBO SIGNIFlCANCIA ESTADISTICA, ENCONTRANDO P>·Ol· EN LOS 

INTERVALOS lII-V V I-V NO SE ENCONTRARON ALTERADOS EN NINGUN 

PACIENTE POR LO QUE P>·Ol, NO HABIENDO BIGNlFICANCIA 

ESTADISTICA· 

AL COMPARAR LA DIFERENCIA POR TASA DE REPETICION DEL 

ESTIMULO ENTRE 11 V 77 PPS· LA P>•01 

ESTADISTICAMENTE SIGNIFICATIVO (TABLA 20)• 

NO SIENDO 

FINALMENTE, AL COMPARAR LA DIFERENCIA INTERAURAL DE LA ONDA 

V"(TABLA 21) SE OBTUVO EL MISMO VALOR PROMEDIO POR LO CUAL 

NO SE REALIZO ANALISIS COMPARATIVO• 



DlSCUSlON 

EN LA POBLACION ESTUDIADA (12 PACIENTES CON ENFERMEDAD DE 

CROUZON) ENCONTRAMOS QUE BEIS DE ELLOS (50%) PRESENTARON UNA 

HIPOACUSIA CONDUCTIVA EN LA AUDIOMETRIA TONAL.CABE HACER 

NOTAR QUE TODAS LAS FRECUENCIAS FUERON AFECTADAS· LOS 12 

PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON TUVIERON UN UMBRAL 

BILATERAL POR ARRIBA DE 2Q dB, SIENDO LA UNICA EXCEPCION A 

LOS 2000 HZ (17•71 dB)· 

NINGUNO DE ELLOS CURSO CON HIPOACUSIA SENSORINEURAL COMO 

MENCIONAN OOUZV, PROCTOR Y PROCTOR, KONISMAP.K, PAPARELLA, 

PETERSON FALZONE V LEE. 

EN CUANTO A LA HIPOACUSIA CONDUCTIVA ENCONTRADA EN EL 50% DE 

LOS PACIENTES, ESTA ES DEBIDA PRINCIPALMENTE A UNA 

DISFUNCION DE LA TROMPA DE EUSTAQUIO, SECUNDARIA A LAS 

MALFORMACIONES DE LA NASOFARINOE Y PALADAR COMO MENCIONAN 

LOS ESTUDIOS REALIZADOS POR CRYSOALE Y LOS ESTUDIOS 

RADIOGRAFICOS REALIZADOS POR MAFEE Y VALVASSORI, AMBOS EN 

1981· DE LOS 12 PACIENTES DE NUESTRO ESTUDIO, 11 PRESENTARON 

PALADAR OJIVAL Y DE LOS TIMPANOGRAMAS REALIZADOS, 1(1 OIDOS 

RESULTARON ANORMALES (CON PRESION NEGATIVA)' LOS REFLEJOS 

ESTAPEDIALES ESTABAN AUSENTES EN TRES CASOS, MISMOS •JUE 

CURSABAN CON UNA HIPOACUSIA DE MAS DE 50 d9 1 CAUSANDO LA 

AUSENCIA DEL REFLEJO. DENTRO DEL PROTOCOLO NO SE INCLUYERON 

ESTUDIOS RADIOGPAFICOS, PERO MAíEE V VALVASSORI EN UNA 

REVISION EXTENSA ENCONTRARON ALTERACIONES A NIVEL DE LA 
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CADENA OSICULAR Y EN LA ARQUITECTURA DE LA CAJA, ADE~AB DE 

UNA POBRE NEUHATIZACION DE LAS CELDILLAS MASTO IDEAS, 

MENCIONANDO QUE EL OIDO INTERNO EN LA HAYORIA DE LOS CASOS 

SE ENCUENTRA TOHOORAFICAMENTE NORMAL• HAY QUE RECORDAR OTRAS -

CAUSAS DE OISFUNCION TUBARIA TAL Y COMO SERIA LOS DATOS ·DE·: 

RINITIS ALERGICA ENCONTRADA EN CINCO DE NUESTROS PAClENTES V 

LAS ALTERACIONES A NIVEL DEL SEPTUM LA CUAL PRESENTARON 10 

DE LOS PACIENTES· 

AUNQUE NO HUBO UNA DIFERENCIA SIGNIFICATIVA ENTRE LOS 

DISTINTOS PARAMETROS COMPARADOS DEL GRUPO CONTROL V LOS 

PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON EN LOS POTENCIALES 

AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL, SI SE ENCONTRARON CIERTAS 

ALTERACIONES INDIVIDUALES EN LOS SIQUIENTES PACIENTESa 

EL PACIENTE No-7 (E.o.a.) PRESENTO PARAHETROS DE ANALISIS DE 

POTENCIALES EVOCADOS DENTRO DE LIMITES NOR.MALES SALVO UNA 

DIFERENCIA INTERAURAL DE LA LATENCIA DE LA ONDA V AUMENTADA· 

LA AUOIOHETRIA TONAL MOSTRO HIPOACUSIA CONDUCTIVA DERECHA· 

EL UMBP.AL POR POTENCIALES EN ESTE orno SE ENCONTRO NORMAL YA 

QUE EXISTIA UN "PICO" A 2000 HZ (RANGO DE FRECUENCIAS DEL 
' 

CLICK'>• LA DIFERENCIA INTERAURAL A EXPENSAS DEL OIDO 

DERECHO, SUGERIA UNA ALTERACIDN RETF'.OCOCLEAF:. SIN EMBARGO AL 

EXISTIR UNA FUNCION LATENCIA INTENSIDAD 

TIHPANOGRANA ANORMAL (PLANO) CON AUSENCIA DE 

ACUSTICOS, CONCLUIMOS C•UE SE 

CONDUCTIVO· 

ª' 

TRATABA DE UN 

NORMAL V 

REFLEJOS 

PROBLEMA 



LA PACIENTE No.a (A·P·A·) PRESENTO UN AUMENTO EN LA 

LATENCIA ABSOLUTA DE LA ONDA 1 EN RELACION AL OIOO 

CONTRALATERAL V AL ORUPO CONTROL, CON UNA DIFERENCIA 

INTERAURAL AUMENTADA EN LA LATENCIA DE LA ONDA V A EXPENSAS 

DE OIDO IZQUIERDOI FUNCION LATENCIA INTENSIDAD, INTERVALOS 

INTERONDA, RADIOS DE AMPLITUD V DIFERENCIA POR TASA DE 

REPETICION DENTRO DE LIMITES NORMALES1 TIMPANOORMA ANORMAL 

(PLANO) CON AUSENCIA DE REFLEJO PARA EL 0100 IZQUIERDO· A 

DIFERENCIA DEL PACIENTE ANTERIOR, LOS RESULTADOS DE LOS 

POTENCIALES SON LOS ESPERADOS PARA UNA HIPOACUSIA 

CONDUCTIVA; ESTO ES 1 DIFERENCIA INTERAURAL AUMENTADA V 

LATENCIAS ABSOLUTAS AUMENTADAS. 

EL PACIENTE No.9 (E·A·T·) PRESENTO AUMENTO EN LA LATENCIA 

ABSOLUTA DE LA ONDA III, CON ALARGAMIENTO EN EL INTERVALO 

I-IIIt DIFERENCIA INTERAURAL DE ONDA V NORMAL, SIN 

HIPOACUSIA V CON UNA FUNCION LATENCIA INTENSJDD NORMAL 

BILATERAL· EL TIMPANOGRAMA V ~os REFLEJOS ESTAPEDIALES DE 

AMBOS OIDOS SE ENCONTRARON NORMALES. A ESTE PACIENTE SE LE 

REALIZO UN DETERIORO DEL REFLEJO ESTAPEOIAL EL CUAL RESULTO 

SUGESTIVO DE ALTERACION RETROCOCLEAR· CONCLUIMOS OUE EXISTE 

UN DA~O MININO QUE PODEMOS LOCALIZAR ENTRE LA PORCION 

JNTRACRANEAL DEL NERVIO AUDITIVO V EL NUCLEO COCLEAR, DE 

ACUERDO A LA LOCALIZACION TOPOORAFICA DE LOS GENERADORES DE 

LOS POTENCIALES AUDITIVOS EN HUMANOS REALIZADA POR MOLLER EN 

1935-
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EL PACIENTE No.11 CM•F•O•C•) . AL IOUAL QUE EL PACIENTE 

ANTERIOR, PRESENTO ALARGAMIENTO DE LA LATENCIA ABSOLUTA DE 

LA ONDA III, CON ALARGAMIENTO EN EL INTERVALO 

DIFERENCIA INTERAURAL DE LA ONDA V, FUNCION 

I-III¡ LA 

LATENCIA 

INTENSIDAD, RADIOS DE AMPLITUD 

REPETICION NORMALES· NORMOACUSIA 

Y DIFERENCIA POR TASA DE 

E IMPEDANCIOMETRIA NORMAL 

PARA AMBOS OIDOS· LOS RESULTADOS SON SUGESTIVOS DE UNA 

ALTERACION DE NERVIO AUDITIVO SIMILAR A LA DEL PACIENTE 

No. 9. 

EL PACIENTE 

INTERAURAL DE 

DERECHA, CON 

No·12 

ONDA V 

POSIBLE 

(C·O·H·) PRESENTO UNA 

PROLONGADA PRODUCIDA POR 

RECLUTAMIENTO, VA QUE 

DIFERENCIA 

HIPOACUSIA 

LA FUNCION 

LATENCIA INTENSIDAD SE ENCONTRD 

LO TANTO LA LATENCIA DE LA 

ACORTADA EN RELACION A LA 

EN EL LIMITE SUPERIOR. POR 

ONDA V DERECHA SE ENCONTRO 

DEL OIOO IZQUIERDO· EL 

TIMPANOGRAMA FUE ANORMAL CON AUSENCIA DEL REFLEJO ESTAPEDIAL 

EN EL OIDO DERECHO. CONCLUIMOS QUE EXISTE UN DAÑO INCIPIENTE 

A NIVEL COCLEAR ASI COMO UNA ALTERACION CONDUCTIVA. 
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CONCLUSIONES 

EN LA PRESENTE TESIS ENCONTRAMOS QUE LOS PACIENTES 

ENFERMEDAD DE CROUZON CURSAN 

CON HIPOACUSIA CONDUCTIVA• 

EN UN ALTO PORCENTAJE 

LOS QUE NO PRESENTAN 

CON 

(50~) 

ESTA 

ALTERACION TUVIERON UMBRALES AUDITIVOS POR ARRIBA DE LOS 20 

dS EN TODAS LAS FRECUENCIAS, CON EXEPCION DE LOS 2000 HZ. 

POR EL PRESENTE ESTUDIO DETECTAMOS COMO LA CAUSA PRINCIPAL 

DE LA HIPDACUSIA UNA OISFUNCION DE LA TROMPA DE EUSTAQUIO, 

COMO CONSECUENCIA DE LAS MALFORMACIONES CRANEOFACIALES· ESTA 

CONCLUSION SE APOYA ADEMAS, EN LOS HALLAZGOS DE DISTINTOS 

ESTUDIOS ANATOMOPATOLOOICOS REALIZADOS EN HUESOS TEMPORALES 

DE SUJETOS CON ENFERMEDAD DE CROUZON, CONDE SE HAN 

ENCONTRADO MALFORMACIONES A NIVEL DE LA CADENA OSCICULAR, DE 

LA ARQUITECTURA DE LA CAJA Y CON BASTANTE FRECUENCIA UNA 

DISMINUCION EN.LA NEUMATIZACION DE LAS CELDILLAS MASTOIDEAS· 

OTRAS CAUSAS DE OISFUNCION TUBARIA COMO RINITIS ALEROICA Y 

DEFORMIDAD DEL SEPTUH NASAL, TAHBIEN ESTUVIERON PRESENTES 

CON FRECUENCIA EN LOS PACIENTES DEL ESTUDIO· POR OTRO LADO, 

NO SE OBSERVARON ALTERACIONES ANATOMICAS TALES COMO MICROTIA 

VIO ATRESIA DE CONDUCTOS AUDITIVOS EXTERNtJG EN EL GRUPO 

ESTUDIADO· 

NINGUNO DE LOS PACIENTES CON ENFERMEDAD DE CROUZON PRESENTO 

HIPOACUSIA SENSORIAL, ESTO ERA ESPERADO DE CIEP.TA MANERA, YA 

QUE LA ENFEF:MCDAD P1r l:C TA PF:I NC l P;~LMENTE A LAS 5UTLIF:AS 

CRANEALES, SIN ALTERACION DIRECTA AL HIJESO TEMPORAL 
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O AL VIII PAR CRANEAL. SI TRATASEMOS DE ENCONTRAR ALGUNA 

EXPLICACION DE ESTA HIPOACUSIA SENSORIAL, SERIA EN EL CASO 

DE UN CRANEO SUMAMENTE DEFORME QUE LLEOARA A ALTERAR LAS 

ESTRUCTURAS DE LA FOSA MEDIA V DE ALGUNA MANERA COMPRIMIERA 

O LESIONARA AL VIII PAR1 ESTO SIN EMBARGO, ES POCO PROBABLE 

VA QUE ESTOS PACIENTES GENERALMENTE SON INTERVENIDOS 

QUIRUROICAMENTE A UNA EDAD TEMPRANA• POR LO QUE SE CONCLUYE 

QUE EL HALLAZGO DE UNA HIPOACUSIA DE ESTE TIPO SEA UNA 

CUESTION INSIOENTAL, V LOS CASOS AISLADOS REPORTADOS EN LA 

LITERATURA DEBEN SER TOMADOS CON RESERVA, VA QUE 

PROBABLEMENTE NO SOBREPASA A LA APARICION DE UNA HIPOACUSIA 

DE ESTE TIPO ENCONTRADA EN LA POBLACION GENERAL• 

LA LOCALIZACION DE LAS LESIONES AUDITIVAS A TRAVES DE LOS 

POTENCIALES AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL ES UN METOOO 

EXCELENTE POR SU VERSATILIDAD1 YA QUE PUEDEN REALIZARSE 

PRACTICAMENTE A CUALQUIER EDAD (PREFERENTEMENTE DESPUES DE 

LOS 18 MESES DE EDAD) Y AUN CON LA EXISTENCIA DE 

ALTERACIONES ANATOMICAS LOCALIZADAS A PABELLONES Y CONDUCTOS 

AUDITIOS EXTERNOS. SE PUEDEN DETECTAR CON RELATIVA FACILIDAD 

LAS ALTERACIONES QUE AFECTEN LA VIA AUDITIVA A PARTIR DEL 

NERVIO AUDITIVO HASTA EL LEMNISCO LATERAL· 

DE LOS CINCO PACIENTES QUE TUVIERON ALTERACIONES DE 

POTENCIALES AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL, TRES DE 

TUVIERON COMO CAUSA DE LA ALTERACION LA HIPOACUSIA· EN 

LOS 

ELLOS 

LOS 

OTROS DOS, EXISTIO UNA PROLONGACION DE LA LATENCIA ABSOLUTA 

DE LA ONDA III POR LO CUAL LOCALIZAMOS LA ALTERACION DE LA 
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O AL VIII PAR CRANEAL. SI TRATASEMOS DE ENCONTRAR ALOUNA 

EXPLICACION DE ESTA HIPOACUSIA SENSORIAL, SERIA EN EL CASO 

LAS DE UN CRANEO SUMAMENTE DEFORME QUE LLEGARA A ALTERAR 

ESTRUCTURAS DE LA FOSA MEDIA V DE ALGUNA MANERA COMPRIMIERA 

O LESIONARA AL VIII PAR1 ESTO SIN EMBAROO, ES POCO PROBABLE 

YA QUE ESTOS PACIENTES GENERALMENTE SON INTERVENIDOS 

QUIRUROICAHENTE A UNA EDAD TEMPRANA· POR LO QUE SE CONCLUYE 

QUE EL HALLAZOO DE UNA HIPOACUSIA DE ESTE TIPO SEA UNA 

CUESTION INSIOENTAL, V LOS 

LITERATURA DEBEN SER 

CASOS AISLADOS REPORTADOS EN LA 

QUE TOMADOS CON RESERVA, YA 

PROBABLEMENTE NO SOBREPASA A LA APARICION DE UNA HIPOACUSIA 

DE ESTE TIPO ENCONTRADA EN LA POBLACION OENERAL· 

LA LOCALIZACION DE LAS LESIONES AUDITIVAS A TRAVES DE LOS 

POTENCIALES AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL ES UN l'IETODO 

EXCELENTE POR SU VERSATILIDADt VA QUE PUEDEN REALIZARSE 

PRACTICAMENTE A CUALQUIER EDAD <PREFERENTEMENTE DESPUES DE 

LOS 10 MESES DE EDAD) Y AUN CON LA EXISTENCIA DE 

ALTERACIONES ANATOHICAS LOCALIZADAS A PABELLONES Y CONDUCTOS 

AUDITIOS EXTERNOS. SE PUEDEN DETECTAR CON RELATIVA FACILIDAD 

LAS ALTERACIONES QUE AFECTEN LA VIA AUDITIVA A PARTIR DEL 

NERVIO AUDITIVO HASTA EL LEMNISCO LATERAL· 

DE LOS CINCO PACIENTES QUE TUVIERON ALTERACIONES DE 

POTENCIALES AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL, TRES DE 

TUVIERON COMO CAUSA DE LA ALTERACION LA HIPOACUSIA· EN 

LOS 

ELLOS 

LOS 

OTROS DOS, EXISTIO UNA PROLONúACION DE LA LATENCIA ABSOLUTA 

DE LA ONDA IIl POR LO CUAL LOCALIZAMOS LA ALTERACION DE LA 
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PARTE MEDIAL DEL VIII PAR AL NUCLEO COCLEAR• SIN EMBARGO, 

ESTA .ALTERACION SE ENCUENTRA UNICAMENTE EN LOS POTENCIALES 

EVOCADOS, VA QUE NINGUNO DE LOS DOS PACIENTES REFERIA NINGUN 

TIPO DE SINTOMATOLOGIA CLINICA· POR LO TANTO, PENSAMOS QUE 

ESTOS PACIENTES CURSAN CON UN DAÑO NEURAL MINIHO, Y QUE 

PROBABLEMENTE NO HUBIERA SIDO EVIDENTE EN EL ESTUDIO DE 

TOMOGRAFIA COMPUTADA· 

EL PRESENTE ESTUDIO ES UNA DE LAS COMPILACIONES HAS GRANDES 

EN LA LITERATURA ACERCA DE LAS ALTERACIONES AUDITIVAS EN LA 

ENFERMEDAD DE CROUZON. SE ESTABLECE QUE EL PRINCIPAL 

PROBLEMA AUDITIVO ES UNA HlPOACUSIA CONDUCTIVA; PUDIENDO 

EXISTIR ALTERACION NEURAL MINIMA, LA CUAL SOLO ES POSIBLE 

DETECTAR A TRAVES DE LOS POTEl~CIALES EVOCADOS AUDITIVOS DEL 

TALLO CEREBRAL, POR LO QUE SE SUGIERE QUE ESTE ESTUDIO SE 

REALIZE EN FORMA RUTINARIA PARA VALORACION Y SEQUIMIENTO, NO 

SOLO DE ESTE TIPO DE PACIENTES SINO EN TODOS LOS PACIENTES 

QUE PRESENTEN MALFORMACIONES A NIVEL CRANEOFACIAL· 

AGRADEZCO DE MANERA ESPECIAL A LA ORA· MARIA DEL CARMEN 

VAZQUEZ VALLE POR SU AYUDA EN LOS CALCULOS ESTADISTICOS Y 

POR TODO SU APOYO EN LA REALIZACION DE ESTA TESIS· 
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Sujeto I 8: Umbral auditivo por potenciales del oido izquierdo a 33 pps. 
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del oido izquierdo. 
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