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I N T R o D u e e 1 o N 



INTRODUCCION. 

Las deformidades craneofacialcs se presentan 

como resultado de anomalías en los factores genéti-

cos, en el desarrollo embriológico o en la interne~ 

ción de factores ambientales durante el crecimiento 

y de~arrollo del firca craneofacial. 

Representan para el médico un problema difícil de 

enfrentar, principalmente por su complejidad y dive~ 

sided en los grados de afección _de las diferentes e~ 

true turas. 

Estas anomalías pueden llegar a ser muy invalidantes 
\ 

porque tienen un alto potencial dé afectar los órga-

nos de los sentidos que se encuentran en ésta zona. 

Por todo lo antes mencionado, el manejo adecuado 

empieza por una valoración multidisciplinaria que cxi-

ge un profundo y detallado examen por cada uno de los 

especialistas involucrados. 

Desde que se iniciaron los primeros estudios de ist~s 

casos, se ha avanzado mucho en cada especialidad, pero 

aún existen muchas incógnitas en los diagnósticos esp~ 

cificos. 



Actualmente tenemos a nuestra disposición nuevos 

métodos de estudio que son importantes para el avnil 

ce en el conocimiento de coda anomolia. 

La Disostosis mandibulofncial o Sindrome de 

Treacher Collins se caracteriza por un gran número 

de malformaciones congénitas asociadas, que afectan 

fundamentalmente al maxilar, mandíbula, órbitas y 

región nuricular. 

La descripción de ~ste Síndrome fué hecha en 1900 

por Treacher Collins, oftalmólogo inglés; quien le 

dio el primer nombre al síndrome. 

Posteriormente, en 1944 Franccschetti comunicó un 

nuevo caso y le dió a la enfermedad el nombre de 

Disostosis mandibulofaciol. 

Straith y Lewis en 1949, describieron una familia 

de 5 miembros afectados y lo publicaron con la denQ 

minación de defectos congénitos asociados_de ojos, 

oídos y huesos malares. 

También en 1949, Franceschetti y Klein publicaron 

una revisión completa del síndrome, en la cual res~ 

men los hallazgos en ia ma~orí~· _de lo~ ca.sos publi-

cadas y además prese,~tan uria· clasificación en base a· 



las posibles variantes, dividicndolo en: completa, 

incompleta, unilateral y atípica (21). 

3 

El aspecto facial del paciente es caracteristico, la 

direcci6n oblicua hacia ahojo de las hendiduras pol

pebrales, el hundimj en to de los huesos mulares, los 

pabellones auriculares deformados, la barbilla re

trnida y la boca grande. (figs. 1 y 2). 

La visión en general es normal, en 75% de los casos 

existe un coloboma en el tercio externo del párpado 

inferior, en el 50% se observa falta de pestañas por 

dentro del coloboma. Otras anomalías frecuentes son 

coloboma del iris e irregularidad del reborde orbit~ 

rio (7) 

Las orejas a menudo están deformadas, según Stovin (27), 

el 81% de los pacientes presentaban anomalias auricu

lares, y más del 33% ausencia del conducto auditivo 

externo o defecto de los huccesillos. 

En radiografías se ha demostr.ado esclerosis del oído 

medio y en menor grado del oído interno, con delinea

ción defectuosa de sus r.structuras. Se ha reportado 

ausencia o grave malformaci6n de huecesill~s· y aparatos 

coclear y vestibular. (13-14). 

En investigación quirurgica se hán revelada anormali-
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dades como martillo fijo, fusión de yunque y martillo 

malformados, estribo de un solo pie, ausencia de es~ 

tribo y ventano oval, y ausencia completa del oído 

medio y del espacio epitimp~nico que puede estar re

llenado con tejido conjuntivo (14-25). 

La caloto craneana es esencialmente normal, pero los 

rebordes orbitarios están escasamente desarrollados. 

El cuerpo de los huesos malares puede faltar o estar 

i1ipopl6sico con falta de fusión de los arcos cigom5-

ticos. No se observan celdillas mostoideas y las apó

fisis son escleróticas frecuentemente. Los senos para

nasales son pequefios º· estfin ausentes. 

Actualmente se co11sidero a Paul Tcs5jer como el 

principal craneofaciólogo del mundo y en base a su el~ 

sificaci6n de las fisuras crancofaciales, se puede co~ 

sid~rar al Sindrome de Treacher Collins como una combi

nación de las fisuras 6, 7 y 8. 

La f.isura 6 que se localiza en la sutura cigomático-m!!_ 

xilar, explica el defecto en el reborde orbitario inf~ 

rior, la oblicuidad antimongoloide de las fisuras palp.!:_ 

brales, el coloboma de la porci6n lateral del párpado 

inferior, la ausencia de pestañas medial al coloboma, 
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Figura 2 

en direcci6n del Angulo de la boca, macrostomia, hip~ 

plasia mandibular y maloclusión clase III. 

La fisura 8 se ·localiza en la sutura fronte-malar y 

contribuye o la hipoplasia malar y trastornos orbi-

tarios ( 9 ). 



7 

Las deformidades del área cra11eofacial son mu~hns, y 

van desde ln fisurn del labio y palndar l1asta las co~ 

plcjas cruneoestcnosis. La incidencia y el tipo de 

compromiso auditivo varia dependiendo de si existe 

algfin defecto en el desarrollo de la regi6n auricu

lar. 

En el caso de las cruneocstonosis ( Sindrome de Apert, 

Enfermedad de Crouzon,ctc.) es menos frecuente encon

trar ulgfin problema auditivo congfinito, lo cual se 

explica porque la anomalía bfisica no compromete nece

sariamente la regi6n auricular; en ~l caso del sindro

me que aliara nos ocupa es pr~cticnmcntc obligudo algfin 

grado de compromiso auditivo ya que la malformaci6n es 

consecuencia de anomalías en el desarrollo de los 2 

primeros arcos branquiales que son los encargados de 

la formación del oído. 

En la serie de Bcrgstrom(l), el 100% de los pacientes 

con síndrome de Trcacher Collins presentaron anomalías 

auditivas congénitas, y sólo el 30% d_el grupo de defeE_ 

tos craneales presentó patología auditiva. 

Desde el punto de vista embriológico, Ida Mann sefialó 

que el origen de la patología se encuentra en un re

tardo de diferenciación del mesodermo maxilar en el 
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estadio de SO mm. de tamafio embrionario, o sea antes 

del final del segundo mes, que es cuando ocurre la d~ 

fcrenciaci6n del oído medio (8). 

Esto fu~ posteriormente muy discutido ya que debido a 

la amplia goma de grndos de afección y serie de cstru~ 

turas involucradas, otros autores creen que en los ca-

sos mis severos el gen inicia la infl11cncia desde una 

etapa mfis temprana y la prolonga hasta una etapa m5s 

tardía de la citada por Mann (22). 

Se considera como una enfermedad l1crcditaria autos6mica 

dominante, con un gen de expresividad variable; aunque 

un 60% de los casos se deben a mutaciones recientes (21). 

Es muy importante tener en cuenta que en fiste cuadro 

la inteligencia en normal en el 95% de los casos (21), 

por lo que es necesaria la corrección precoz de todas 

las malformaciones para permitir una mejor integración 

social. 

En éstos casos el Otorrinolaringólogo se ve involucrado 

en una serie de anoma~ias, desde problemas de via aérea, 

trastornos del, ·1enguaj e, _in-~eéción .del· tracto res pi rato

r~o superior, p~o~le~as:_de ~lfac~ón y' trastornos nuditi-

vos. 

Una de las furiciones más fffiportan_t.es de valorar a tempr!!_ 
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na edad es ln funci6n auditiva, por su directa impli 

cación en la adquisición del lcnguaje 1 que es un me

canismo complejo de coordinnción sunsorial y procesa

miento central por medio del cual se integran los 

estimulas externos y se inicia la comunicació11, los 

conceptos b~sicos de 6stc mcconismo se establecen en 

los primeros 3 años de vida (1). 

Una p&rdida moderada de la audición puede retardar 

significativamente ].a adquisición del lenguaje, y no 

debe subcstimnrsc la importancia de lo detección tem

prana de una hi1ioacfisia para elaborar el plan de tra

tamiento mAs adecuado. (5). 

La p6rdida cong6nita de la audición de tipo conducti

vo es un componente intrínseco de muchas anomelias 

craneofaciales, la de tipo sensorineural es menos co

mún y algunas veces se ha considerado coincidental, 

aunque Crysdnle encontró una mayor asociación con ca-

sos de hipertclorismo primario ( 5) • 

En términos generales, la incidencia de sordera here

ditaria es de 1:4000 nacidos vivos, ésto representa 

el 15% de todas las sorderas,congénitas. 

De las hereditarias, el 90% resultan de transmisión 

autos6mica recesiva y. s6~o· el 9%. se debe a herencia 
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autos6mica dominante, el 1% restante es hereditaria 

ligada nl sexo. (11). 

En relación a las anomalías crancofacialcs en general, 

Bcrgstrom reporta hiJlOacfisia cong&nita en el 87% de 

pacientes con anomnlias oculares, en 67% de microc&

falos, en 60% de parfilisis de nervios cra11enles y en 

50% de pacientes con defectos del sistema nervioso 

central. 

Muchos de óstos casos fueron l1ipoacfisias scnsorineur~ 

les, y scfiala que &sto se comprende mejor al recordar 

que el oído interno se deriva del otocito, el cual 

junto con la vesícula 6ptica y el sistema nervioso 

central se derivan del ectodermo primitivo. 

La micrognatia se asocia en el 70% co11 hipoacusia de 

naturaleza conductiva, lo mismo que la rnicrotia y 

atrésia del conducto auditivo cxterno,cn éstas últimas 

se ha reportado también un aumento en la incidencia 

de hiponcusia sensorineural, conductiva o combinada 

en el oído contralateral cuando éste es aparentemente 

normal. La pres~ncia de hipoacúsia aumenta proporcional 

mente al número ·de defectos craneofaciales; por lo 

tanto, debe asumirse que cualquier nifio con un defecto 

crnneofacial importante tiene a'lgún grado de hipo-
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ncúsia hasta que pueda documentarse que su audición es 

normal. 

)fasta el mo1nento se cnc11entrnn registrados en la li

teratura i11ternacionnl tina gran variedad de nnomalias 

oto16gicas en el sindrome de Treachcr Collins, 6sta 

diversidad de nltcracioncs se explica por la cxpresi

vjdad variable del gen. 

Axelsson en 1963 reportó pacientes con audici6n normal, 

Hutchinson en 1977 dctccl6 hipoplasia y ausencia de 

oido medio, Herberts en 1962, Edwards en 1964 y Sando 

en 1968 se refirieron a las malformaciones de la cade

na oscicular (19). Este último (24) report6 hallazgos 

histopatol6gicos en el sindrome de Treacher Collins 

consistentes en atresia de conductos auditivos externos 1 

ausencia de martillo y yunque, a11omalius del estribo, 

curso aberrante del nervio facial, anomalías vestibula

res, con c6clea y estructuras ncurales normales. 

Behrents y lfutchinson en 1977 describieron que los ele

mentos del oído interno eran normales, pero posterior

mente el mismo Hutchinson report6 diversas anomalías en 

el oído interno. 

En los casos en que se asocia una fisura palatina, 

(aproximadamente en el 30% (7)), la disfunción de la 
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trompa de E11staquio debida a la p6rdida de la nnato

mia normal de los mfisculos del paladar blnndo, aumen

ta el riesgo de pfirdidn de lo n11dici611 de tipo adqui

rido, secundaria a otitis medj_a, en 6stos cnsos cstfi 

indicada ln colocaci6n de tubos de ventilaci6n dcs

pu6s del cierre del paladar. 

Desde el punto de vista clinico el oido interno y la 

via nerviosa auditiva son los que presentan todavia 

ciertns dificultades en su valoración. 

Actualmc11te uno de los m6todos clectrodiagn6sticos 

más precisos en la valoración de la vía auditiva son 

los potenciales evocados auditivos del tallo cerebral, 

qt1ercmos referirnos un poco mfis ampliamente a &ste 

estudio debido o que es aún poco conocido. 

Se trata de un r.studjo en el cual se registran los p~ 

tenciales generados por la respuesta el~ctrica del 

sistema auditivo central como resultado de una cDtimu

laci 6n sonora. 

Con la aparici6n de las pruebas clectrodiagn6sticas se 

ha podido avanzar en le identificación específica de 

los niveles de lesión sensorineural. Los elementos que 

constituyen ésta vía auditiva son: la porción coclear 

del VIII par craneal¡ el complejo de nucleos cocleares, 
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que son las estructuras m5s caudales en el sistema 

nervioso central y se localizan en la región poste

rolateral de ln uni6n pontomcdular; el complejo oli

var superior coloca1lo me1lial y ventralmcnte a los 

nGclcos cocleares en la porción mfis caudal del puente; 

el lemnisco lateral y st1s nGclcos localizndos en la 

porción cef5lica del puente; el colicul.o inferior si

tuado en el cerebro medio y el cuerpo gcniculado me

dial en el tfilan10. 

Existen tres clases de potenciales evocados auditivos: 

respuestas transitorias, sostenidas y pcrceptuales. 

Las dos primeras nos proporcionan una prueba audiom~

trica objetiva pura ya que para obtenerla no necesita

mos de la atenci6n del paciente. 

Las respuestas transitorias se clasifican en base a su 

latencia en componentes tcm1iranos (0-10 mseg.), medios 

(10-50 mseg.) y tardíos (50-250 mseg.). 

Las que más se han popularizado son las respuestas te!!!. 

pranas que nos brindan una serie de ondas vértex posi

tivas en los primeros 10 mseg. despu~s del estimulo, 

el cual consiste en un 11 click'1 o estimulo breve de alta 

frecuencia (chasquido). 

Cada una de las ondas se identifica con un número 
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romano y se relacionan a diversos generadores anató

micos. 

La onda I representa el potencial de acción de la po~ 

ción lateral del nervio coclear, lo 011da II se origina 

en la parte medial del nervio coclear, la 011da III prQ 

viene principalmente de los nGclcos cocleares, la 

onda IV representa la actividad del complejo olivar 

s11perior y es el primer nivel en el que se registra 

informnción binaural, la onda V se origina en el lcmni~ 

co lateral. 

Con Gstos registros se investiga completamente la via 

auditiva hasta el nivel del tallo cerebral. 



OBJETIVO 



OBJETIVO. 

El objetivo de ~ste trabajo es valorar la 

función auditiva y realizar un diagnóstico topo

gráfico en pacientes con una de las anomaljas 

crancofacialcs más complejas: el Sindrome de 

Treacher Collins. 

Comparar nuestros resultados con lo reportado en 

la literatura internacional, analizar hasta donde 

podemos llegar en el diagnóstico clinico pera 

aclarar las incógnitas que afin existen acerca del 

compromiso auditivo en éste síndrome. 

15 
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MATERIAL Y METODO. 

Se estudiaron 6 pacjentes con síndrome de 

Treacher Collins, proporcionados por la Clínica de 

Crancofacial del Servicio de Cirugia Plfistica y 

Reconstructiva del Hospital general "Dr. Manuel Gea 

González". Sin selección de sexo ni ednd, sin ant~ 

ccdcntcs de ingcsta de ototóxjcos o enfermedades 

sistémicas que puedan comprometer las estructuras 

auditivas. 

La valoraciOn auditiva se inició con una hjstoria 

clit1icn completa y examen fisico detallado en el 

área ótológica. 

Se seleccionaron 5 pruebas de gabinete que son ac

tualmente accesibles a casi todos los servicios de 

ésta especialidad y que nos permiten obtener una 

información completa de la patología. 

AUDIOMETRIA TONAL. 

La determinación del umbral auditivo se realiza 

con generadores de sonido electroacústicos especiales 

a los se llaman audiómetros tonales, los componentes 

básicos son: 
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El generador de audio, que emite por vía eléctrica 

el estímulo. 

El control de volumen, sirve para ajustar las inte~ 

sidades de prueba deseadas. 

El emisor de ondas sonoras, transforma las vibracio-

ncs elfictricas en vibracj_oncs sonoras. 

Los emisores para via aérea, son en forma de nuricul~ 
\ 

res .para facilitar su adnptaci6n al pabellón de la 

oreja. El sonido de prueba también puede emitirse di-

rectamente sobre el cráneo para medir la via ósea 

colocando un vibrador sobre la apófisis mastoides. 

En el examen de la vía aérea, la dcterminnción del 

umbral auditivo se efectúa por separado e~ cad~ uno 

de los oídos, se ha convenido en utilizar como umbral, 

a la mínima intensidad audible. Una vez encontrado el 

umbral para 1000 Hz., probamos en 2000, 4000 y 8000 Hz., 

y posteriormente en 500, 250 y 125 llz. 

En el examen de la vía ósea la búsqueda se realiza de 

la misma forma que en el examen de la vía aérea, aquí 

no se exploran las frecuencias extremas (8000 y 125 Hz.) 

ya que son poco confiables, en las frecuencias agudas 

existe la dificultad técnica debido a la resonancia, 

y en las frecuencias bajas los sonidos no sólo se oyeri 
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sino que tambifin .son perceptibles mediante vibroci6n. 

Los resultados se marcan en uno gr5fica que se llama 

audiograma, la escala de frecuencias correspondientes 

a las abscisas se expresan en Hertz (Hz.), la escala 

de intensidades 'que corresponde a las ordenadas son 

medidas en decibclcs (dB. ). Los niveles de intensidad 

están comprendidos en un rango de -10 dB. llL. a 110 dB. 

llL. 

Las cntegorias generales para clasificar la pfirdida 

auditiva del paciente de acuerdo con el grado de com-

premiso son las siguientes: 

Normalidad de -10 a 20 dB. llL. 

Hipoacúsia superficial de 20 a 40 dB. HL, 

Hip?acGsia media de 40 a 60 dB. HL. 

HipoacGsia severa de 60 a 80 dB. HL. 

Hipoacüsia profunda, mayor de 80 dB. HL. 

El estudio se realiz6 dentro de ·una cámara sonoamorti-

guada, con un equ~po MAICO MA 21. 

TIMPANOMETRIA Y REFLEJ~ ACUSTICO. 

La ineÓJbr'~na timpán.ica y la cadena oscicular son 

un medio Cié. ~r~·ns·in~s¡ón. ·:S.onor~ en el cual se cumplen 
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las leyes fisicns generales. La impedancia acústica 

es la resistencia al movimiento vibratorio ocasion~ 

do por dcsplazomie11tos de volumen, presión sonora y 

elasticidad de las estructuras que forman la via de 

transmisión¡ o sea que, cuando el sonido en forma de 

presión sonora hace impacto sobre la membrana, pone 

en movimiento una serie de mecanismos. 

Lns dos pruebas mús conocidos para la valoración de 

la impedancia acústica son la timpanometrfa y el 

reflejo acústico. 

La ti~ponomctria es el procedimiento por el cual se 

pueden determinar los cambios de adaptabilidad de la 

membrana timpánica y de la cadena oscicular por medio 

de las variaciones de la presión de aire en el condu~ 

to auditivo externo. Se scleccj.onon las olivas adccu~ 

das y se aplica una presión de 200 mm. H2o en el con

ducto auditivo externo, luego se inicia una reducción 

gradual .de presión hasta alcanzar un punto donde est6 

la máxima absorción del sonido, a éste sitio se le 

denomina punto de máxima compliancia; en el oído nor

mal varía entre +50 y -50 mm. H20, se deduce que ésta 

es la presión normal en el oído medio. 
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Para groficar la compliancia de la membrana timpánica 

y cadena oscicular, se utilizo un eje de coordenadas 

en donde la línea vertical representa la compliancia 

y el eje horizontal lo presión de aire. 

El reflejo acústico es la contracción del músculo est~ 

pedial inducida por una estimulación sonora. Se coloca 

una olivo para aplicar el estimulo acústico en el oído 

explorado y un auricular para evitar la influencio del 

ruido ambiental en el oido opuesto. El estímulo acús

tico producirá la contracción bilateral del músculo 

estopediol 1 el rango normal para que se produzca el 

reflejo se encuentra entre 70 y 100 dB. HL. sobre el 

umbral. tonal~ el reflejo es registrado en el oído de 

prueba por medio de un cambio en la compliancia. 

La timpanometria y el reflejo acGstico se realizaron 

con Ún equipo GBI 1732 GRASON STADLER. 

POTENCIALES AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL. 

En i1uestra introducci6n describimos los poten

ciales evocados auditivos del tallo cerebral y Su 

sitio probable de generaci6n. 

Es necesario recordar que la audición es un proceso 
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perccptual que involucra nl sistema auditivo entero, 

y que las respuestas eléctricas medidas con ésta té.s, 

nica deben ser correlacionndas a la función y/o pnt2 

logia auditiva para que adquieran su valor clinico. 

Este estudio se realizó en una cámara sonoamortiguada 

con un equipo Nicolet Compiict-4. Se utilizaron chas

quidos de rarefacción de 100 mseg. de duración como 

estímulo, con filtros pasabarda de 300 a 3000 Hz. 

La promedinción fué disparada al inicio del estimulo 

y procedió por 10.24 mscg, a una tasa de 40 mseg./BIN. 

Para registrar la respuesta del tallo cerebral se 

utilizó un montaje de registro vertcx-mastoides, colo

cando un electrodo activo en el vertex del cráneo, un 

electrodo de referencia en la prominencia mastoidca 

del oído investigado, y el de tierra en la mastoides 

opu~sta. Todos éstos.son electrodos de superficie por 

lo cual no necesitamos usar ningún tipo de anestesia en 

los adultos, en los niños se hace necesaria la narcosis 

para evitar movimientos que interfieran en el registro; 

~sta p~ueba no se influye por la narcosis o la anestesia 

general. 

Los valores normales de los parámetros que pueden ser 

analizados en éste registro son: 



Onda I 1.32 a 2.32 mseg. 

Onda III 3.14 a 4.22 mseg. 

Onda V : 4.75 a 6.19 mseg. 

Función latencia/intensidad 30 a 70 useg./dB. 

Intervalo I-III 1.32 a 2.40 mseg. 

Intervalo III-V 1.21 a 2.37 mseg, 

Intervalo I-V : 2.84 a 4.44 mscg. 
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La onda I representa el registro del potencial ~e 

acción del nervio coclear, con &sta t~cnica ~l poten

cial de acción nos da una onda muy pequeña y muchas 

veces es difícil identificarla, 

La onda V es la más prominente <le los pOtenciales del 

tallo cerebral, deriva principalmente de conexiones 

de la vuelta basal de la cóclea que recibe los sonidos 

de alta frecuencia, su presencie es requisito para la 

determinación del umbral auditivo. 

Es muy importante su sensibilidad a los cambios de 

intensidad del sonido, tanto que, la función latencia/ 

intensidad y la latencia absoluta de la onda V, son 

las Que dan mayor información acerca del tipo y grado 

de pérdida de la audición en un paciente. 

TOMOGRAFIA LINEAL O UNIDIMENSIONAL. 

La tomografía es una técnica radiológica especial 
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que nos permite estudiar los detalles de una detcr

~inada estructura que se encuentra rodeada de otros 

elementos. 

El principio de la tomografía consiste en hacer borr~ 

sas todas las estructuras situadas por delante y por 

detrfis del plano que interesa identificar, ello se 

consigue mediante un movimiento coordinado del tubo 

y la película de rayos X con respecto al objeto, de 

tal manera que el plano seleccionado aparece clara

mente diferenciado. Para nuestro estudio se seleccionó 

la incidencia tronsorbitoria de Guillén con el objeto 

de descubrir alguna alternci6n a nivel de oido interno, 

ésta placa se obtiene con el paciente de espaldas a 

la pelicula y con el mentan un tanto flexionado hasta 

que la linea orbitomcatal sea perpendjcular a la tabla 

de la mesa, los cortes se realizaron cada milimetro, 

empezando desde el borde externo del conducto auditivo 

externo, con una angulación de 40°. 

Se utiliz6 un tom6grafo lineal CGR, MAXIMANS 125, MODELO 

FUTURALIX, con foco de 50 miliamperios. 

Las estructuras que se aprecian en ésta posici6n son: 

La pirámide petrosa, toda extensión del conducto auditivo 

interno, la cOclea, el vestíbulo y los conductos semi

circulares. 



R E S U L T A D O S 
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RESULTADOS. 

CASO #1: 

G. R.G., femenina de 28 oños, sin antecedentes de en-

fermcdades heredofamiliares. En 1983 se le diagnosticó 

fijación congénita bilateral de cadena osciculnr. 

Previa valoración audiométrica se decidió realizar 

estapcdectomia en oido derecho. 

En la exploración física realizada en febrero de 1987 

no se encontró ninguna alteración patolbgica. 
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Figure 3 

Oido derecho: 
Hipoacúsia combinada 
profunda. 

J 
--

Oído izquierdo: 
Hipoacúsia combinada 
severa. 
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Timpnnomctrío y Reflejo acústico 

Figura 4 

Oído derecho: 
Curva tipo A, Reflejo acústico ausente. 

EXAMINl;H PAJ ~!l:L..._._;•,,, ~,,,,¡._ 1 1, ,., 1111 .. lllfllll",.."'"" 
.,SU•!UIW1I~. 1 ' 1 __ _._ .... !D_ ~1~1_<.(~".!!_:,•:lJ-!?,_ l-:'.:j~::::1-~~t ··-,--..,-- ,...,,.. 
10J]lio ~o Y ! C. 1 il no r.t,o "º""' =~u'.•w • ,--·1 ,=j=rr= '""'""-

••••• ;~,~ ,' ,-1__ l -1-_:, - 7 -_:H,L41 +l+H+, ' '. ¡ l , ... 
., .. 

17171i,+J,RJ+J o ....... !{) 

; 1 ..l. 

: : ~ -~oo 

·- .ow >l"'> _,..., •:rm ._.,,, ~l(U.,o\U> J<I )O o0 

r". TYMPANOGRAM Rl:FlEX ) EUSTACHIAN TU8E 

Figura 5 

Oido izquierdo: 
Curva tipo Af Reflejo acústico ausente. 



T()1r1ori-;1fia ]-¡11,,.1] 

Oído clPrL·clio: 
C.1\.E. nu11:inJ 

Oído lzq11:ierdo: 

j.' i ¡; \J ¡· ;J () 

e o 1 ,. 
" 

Figura 7 
cortí~ a 14 mm. 

C.A.E. no1·m;1], Cf1c.lc•;1 norm;1], <:.A.·I. normnl. 
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Potenciales auditivos del tallo cerebral 

PARAMETRO A.O. A. S. REFERENCIA 

I 2. 1 2 J. 32 n 2.32 mscg, 
111 4. 36 3. ] '· n 4.22 mscp.. 

V 6. 3b ,, . 7 5 n () • 1 9 11\SCf~. 

F. L. l. 30 a 70 11seg/dB 
I - III 2. 211 1 . 3 2 n 2.40 mscg. 
III - V 2.00 1 . 2 1 a 2. 3 7 mscg. 
l - V 4. 211 2. Bit a 4 • 1, 1. mscg. 

V/l 1 
1 1 - 77 1 
D. l. A. 0.37 mseg.-

UMBRAL 45 -10 a 20 dB 

Figura 8 

Oído derecho: 
No fu~ 1>osible realizar el estudio ¡>ar ausencia 
de respuesta nl rnfiximo 11ivel de intensidnd (100 dB HL) 

Oído izquierdo: 
HipoacGsia media conductiva sin datos de reclu
tnmiento1 ni de lesi6n en nervio auditivo ni en 
tallo cerebral. 
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CASO #2: 

R.R.C., masculino de 17 años, producto del scB.undo 

embarazo a t&rmino. Antecede~tcs de microtia en primo 

de primer grado. 

Exploración física: reconstrucción auricular de ambos 

pabellones auriculares con t6cnica de Burt Brent, 

Ambos C.A.E. atrésicos. En la rinoscopia anterior se 

encuentra septum con cresta basal izquierda obstructiva 

en firen II. Orofaringe normal. 

Audj.ometrin tonal 
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Figura 9 

Oido derecho: 
Hipoacúsie conductiva 
severa, 
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Oído izquierdo: 
Hipoacúsia conductiva 
severa. 
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La limpanomett·ía y el reflejo ;1cÍlsticn 110 fueron rea-

lizac1os en [•.stc paci<'lllC' por· p1·r·s1!11Lar ;¡ge111~si;1 de 

conductos audj ti vos exl1_•r11os. 

Tomografí;1 l i n1•01l 

F ; ¡:11 ' " 1 (1 

" ' 1 "11'1 

:\ )" 1'!1! ·.•; ' " d I' t: ,, 

Figura 11 
corte> n 13 mm. 

l. 

Oido iz1¡uierdo: Age11esi¡1 ele C.A.E. 

' 1·::1 " 1l () ' 111;1 1 

rest.u normal. 
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Potenciales auditivos del tallo cerebral 

PARAMETRO A.D. A. S. REFERENCIA 

I 2.88 ? 2 . 80 ? 1 . 32 n 2.32 rn.seg. 
111 4.78 5. 56 3. 14 a 4.22 mse~. 

V ó.68 7.úB 4.75 a ú. 1 9 rnscg. 
F. L. J. 53 2ú 30 a 70 useg/dB 
I - l 1 l 1 . 1)0 2--:-~- ~f2 n z-:-40-r~1se1~. 
Ill - V 1 . 'JO 2. 1 2 1 ; 2 1 a 2.37 mscg. 

l - V 3.80 4.88 L. 81~ " /¡. 4 4 ms e~. 
V/J 1 1 1 

1 1 - 77 1 
D. J.A. V 0.37 mseg, 

~ 

UMBRAL 70 úO -10 a 20 dB 

fjgura 12 

1~ipo~c6sia severa bilaterol, sin evidencia de 
r.ccluta1niento, ni de lesión en ncrvi o nuditivo, 
ni en tallo cerebral. 



-10 

o 
10 
20 
30 
40 
50 
60 

70 
00 
90 

100 

31 

CASO #3: 

A.A.J., femenina de 13 años, producto del segundo 

c~barazo, sin antecedentes de enfermedades heredo-

familiares. A los 9 afios se le colocaron tubos de 

ventilación. 

Exploración física: en la otoscopia se observaron 

1nembranas timp§nicas con placas de timpanocsclerosis 

en c11odrantcs posteriores. Resto normal. 

Audiometria tonal 
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Figura 13 

Oído derecho: 
Hipoocúsio conductiva 
severa. 

Oído izquierdo: 
Hipoacúsia conductiva 
media. 

-...._ 
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Timpn11ometria y reflejo iJCfistico 

<AM1NER DNú,.L.x _(!J':LJ1r.S1zi;____~ 

1 ~r~n 1 " · [l'lllül~~[}T.iTI[;] 
TO(?V-¡;o y G l! 1.?li!..~<!Jl.i~~'.:.!..Q!!...J 

r::::l -300 -700 ·-1bo ''·_,º,,-· ·.,,?.;> c.:...J ..., -4<J<I ~ •Jl'> V 

Figura 14 

Oído derecho: 
Curva tipo B, r1usencio de reflejo acfistico. 

Figura 15 

Oído izquierdo: 
Curva tipo B, nuscncio de reflejo acfistico. 



Fi¡:UJ"<l ]() 
e o,. 1 l' .:1 1 {J 111 rn • 

Oído 1ll'rt>c-!to: C,/\.I~. n1.1m;il f<,c<> 
rosis ;1 nivel corlf'<lr, \'~·~;tíliulo, 

C.A.]. normal<~s. 

Figura 17 
corte a ]Ü mm. 
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dt· <i! (!f·.·~c] e

C. ~;.C. y 

Oído izquierdo: C.A.E. normnJ foco ele oto-
esclerosis Ll nive] coc]ear, \'Pstíbulo, C.S.C. 
y C.A.J. 11ormalcs. 
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Potenciales ouditivos del tallo cerebral 

PARAMETRO A. D. A.S. REFERENCIA 

I n. a. ? 2.80 1 . 32 a 2.32 msr:g. 

III 4.60 5.38 3. 14 a 4.n mseg. 
V 6. '~º 7. 21. 4.75 n 6. 19 mseg. 

F.L.I. 76 50 30 a 70 IJS<~g/ d B 
l - 111 ? 2.58 1 . 32 a :-.40 mseg. 
111 - V 1 . 80 1 . 86 1 . 21 " 2.37 mseg. 

I - V ? 4. 41, 2. 81+ a '•. 4 4 mseg. 
VII ? nrol 1 1 1 

1 1 - 77 1 
D. I.A. V 0.37 mscg. 
UMBRAL 70 /O 1 o " 'º dB 

Figura 18 

IIiponcGsia severo bilaternl,con datos de 
reclutamiento en el oido derecl10, sin datos 
de lesi6n en nervio auditivo,ni en tallo 
cerebral. 

, 



CASO l!li: 

H.A.F.M. ..;<:?sculino de 4 0ilos, producto del .·~r:nundo 

.:;:::~urélzo a término, lí'-l1guaje dc~;:irrollndo tu:..!í.1:nc11te 1 

&rea psico1notriz 11ormal. Madre de 35 afios co11 la :nisn1a 

pato)ogia. 

Explor~cibn fisica: en Ja otoscopia ~~ obuer~~ron l:JS 

me1nbrunas timpfinicas retroid;:is 1 resto nor1nol. 

No .se pudo ren)i~nr ;Judiomet.r1_a 1.onal por falle de 

r.ooperacjbn d~l p.1c1rntc debido a su ~dad. 

Timp1~11ometría y reflejo Gcústi r.o 

[;(_1.!~J..NF._~P!'Jl;.~_:-;.,.%.!..J~~--Ht. SIZ!i;___ _ ,- ~ _•~_j~ __ ;-1 :_:_-¡' ,~4-,~_;1~-~']2:-.. _. •.:_..-~·"' 
i=•üJr;-¡ ri1';11:-'.C''GJ[:i«_'º'~ '·'""- J 
l!l.1"a.!'~L..'.---..::J ?..:'L::.!'" "_r'"':'.....:~·º""' !..--L..l.....-' -- ;, .......... 

:~"'*~;:-::tMt-~~~"41 

·.fü -rn :f-11nnffi1t ;;~t 
l'i·i.i~¡·.-¡;¡:1'!:Ei-i Jº" 

- 1-l ·-!-·~- - ~-"'° 

_ 1J:TTi~J:1-:'""1 ffi11.J. 1 1 '"~. 
:j•l· l j:ri:1~ !j!J.!ff JOO 

"" 

B :.x. ~ º"" -"'° ,,., ..... ,,~"··e :o "" "" G 
r.lYMPA!\/nr.RAM HFHr~ 'F1Jo;;lf\C:Hlllhll!IRF 

Figura J 9 

01do derecho: 
Curva tipo B, ;¡usencia de reflejo acústico. 
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l'=i .3{1() ·U~ .1,ng _!1.., •>«> ·•'-" •Hr~o•rn >O >o «> 

l-...J .,,.. ..., ._.,,,.,. •• ,,..,,...,. 0 0 <>rl=I o=v "'\. l'll<:Ttir.Mlll."I TllRF 

Figurn 20 

Oído izqujerdo: 
Curva ti.po B, ausencia de refJcjo aclÍst.ico, 

Tomografía 

corte o mm. 
Oído derecl10: !~Sl.rl1rt11r¡1s 11cirn1ales. 



Figurn 22 
co1·tc il 10 m.m. 

Oido iz<111jertlo: Estr11cturns 11ormn]cs 
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Potcnc:in]es nud:ilivos de] t;iJ]n cet-t!hral 

PARAME'J'RO A.D. A. S. llEFER ENCI A 

I 1 . 3 2 ¡¡ 2.32 111.s e~ . 
III 3. l 4 ¡¡ 4.22 mseg. 

V 4. 7 5 ¡¡ 6. 19 mseg, 
F. L. l. 54 56 30 ¡¡ 70 user,/dB 
1 - III 2.32 2.20 l. 32 a 2.40 mseg, 
IIl V l • 84 l. 92 l . 2 l ¡¡ 2.37 mseg, 

I - V 4. l 6 4. 12 2.84 a 4.44 mseg, 

VII l l l 
l l - 77 l 
D. I. A. V 0.37 mseg. 
UMBRAL 60 60 -10 a 20 dB 

Figura 23 

Hipoacúsia severa bilateral,sin datos de 
reclutamiento,ni de lesión en nervio auditivo, 
ni en tallo cerebral. 
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CASO #5: 

S.M.C., femenina de 35 años, producto del quinto 

embarazo, sin antecedentes familiares de patologías 

hereditarias, madre de un niño con la misma patología. 

Exploración física: otoscopia normal, en la rinoscopia 

anterior, se observó el septum desviado a la derecha 

y colapso valvular del mismo lado. Orofaringe normal. 

125 

Audiometria tonal 

• iO IO 2 8 
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Figura 24 

Oído derecho: 
Hip~acúsia combinada 
severa. 
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Oído izquierdo: 
Hipoacúsia·conductiva 
superficial.-



Timpanomctría y reflejo acústico 

Figuru 25 
Oido dc1-echo: 
Cur\'ü tipo A, reflejo <1cústico )Jresentc. 

Figura 26 
Oído izquierdo: 
Curva tipo A, reflejo acústico ausente. 

f{[J llfiiE 
3!JU/17fCA 



Tomografía lineal 

Fig11r11 L:7 
co1·te <1 11 mm. 

O.ido clerecho: nstructurus 1101·mal1•s. 

Figura 28 
corten 11 mm. 

Oído izquierdo: estructuras 1101·111ales. 

40 
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Potenciales auditivos del tallo cerebral 

PARAMETRO A.D. A. S. REFERENCIA 

I 1.32 n 2.32 mseg. 
IlI 3. ¡ 1, n 4.22 mseg. 

V 7 .12 4. 7 5 " (> • 1 9 mseg. 
F. L. I. 50 41 30 n 70 uscg/dB 
I - lll 2.00 l . 96 1.32 n 2. '~º mseg. 
111 V 2.00 1 . 90 l . L1 n 2. 37 mscg. 

1 V 4.08 3.86 2.84 a 4.44 m.seg. 
VtI l l 1 

1 1 - 77 1 
D. I. A. V 0.37 ITISCI!. 

UMBRAL 80 20 -10 " 20 dB 

Figura 29 

Oído derecho: 
llipoacGsia severa, sin datos de reclutamiento, 
ni de disfuncibn de nervio auditivo, ni de 
tallo cerebral .. 

Oído izquierdo: 
Hipoacúsia superficial, sin datos de recluta
miento, ni de lcs1bn en nervio auditivo, ni 
en tallo cerebral. 
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CASO #6: 

G.H.G., masculino de 18 años, sin antecedentes de 

patologías heredofomiliores. 

Exploración física: en la otoscopia se observaron 

placas de timpanoesclerosis en cuadrante pastero-

inferior de la membrana timpánica derecha, y en 

cuadrante antera-inferior de lo membrana timp§nica 

izquierda. 

Amigdalas hipertróficas grado II. Resto normal. 
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Figura 30 
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Oído izquierdo: 

, 

Oido derecho: 
llipoacfisia conductiva 
profunda. 

Hipoacfisia conductiva 
superficial. 

4 ' 

. -
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Timpanomctria y 1·ef lcjo acGstico 

Figura 31 
Oído derecho: 
Curva tipo B, a11scncia de reflejo ncfislico. 

Figura 32 
Oído izquierdo: 
Curva tipo B, ausencia de reflejo acústico. 



Tomug r<1 f j <1 
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Oído izquierdo: 
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Potencinlcs auditivos del tallo cerebral 

PARAMETRO A. JJ. A. S. REFERENCIA 

I 1 . 32 a 2.32 msc1i. 
IlI 3. 111 a 4. 22 mseg. 

V 4.75 a ú. 19 m::::eg. 
F.J,.I. 64 54 30 u 70 usen/dll 
l - 111 2.34 2.00 ? 1 • 32 " 2. 11 o mseg. 
III - V 1 . 88 1 . 58 ] • 21 n 2. 3 7 mseg. 

I V 4.22 3.58 2. 8/1 n 4 • 411 mseg, 
Vil 1 1 1 

11 - 77 1 
D. J. A. V 0.37 Jll!'>C~g • 

UMBRAL 70 li0-50 -JO " 20 dH 

Figura 35 

Oí do derecho: 
Hipoacfisia severa, sin datos de reclutamiento, 
ni de lcsi6n en nervio auditivo, 11i en tallo 
cerebral. 

Oído izqui.erdo: 
JlipoacGsin media, sin datos de reclutamiento, 
ni de lesi6n en nervio auditivo, ni en tallo 
cerebral. 



D I S C U S I O N 



DISCUSION. 

Nuestros 6 pacientes presentaron compromiso 

audio16gico bilateral de diferentes grados, 6sto 

hace un total de 12 oídos estudiados. 
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Sólo en un caso (2 oidos) tuvimos onormalidodes 

auriculares y de.conducto auditivo externo (coso 2). 

En ningún paciente tuvimos otros anomnlíns craneo

feciales asociadas. 

Según los resultados audiométricos, todos los oídos 

presentaron hipoacfisia conductiva, desde .superficial 

hasta profunda: en los 3 oídos en que tuvimos un 

compromiso combinado, la lesión sensorial fué de 

grado superficial a media (figs, 3 y 24). En ninguno 

de éstos casos los potenciales evocados auditivos 

del tallo cerebral pudieron confirmar daño del nervio 

auditivo ni del tallo cerebral (figs. 8 y 29). 

En el caso en que se había realizado estapedectomía 

derechq por fijación congénita de cadena, se demuestra 

que.no hubo recuperación auditiva (figs. 3 y 4). 

En 2 casos (4 oidos) obtuvimos una curva timpanométrica 

normal (tiP.o A), y en 3 de éstos Oidos con ausencia 

de reflejo ·acGstico, se asume un compromiso de fijaci6n 

congériita de ·cadena oscicular· (figs. 4, 5 y 26)~ 
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En 3 casos .(6 oídos) tuvimos una curva timpanom~trica 

plana (tipo B) sin reflejo acústico, que nos está tra

duciendo una patologia debido a fijaci6n de membrana 

timp~nica y/o cadena oscic11lar, en la exploraci6n físi

ca &stos 3 casos presentaron placas de timpanocsclerosis 

por lo cual aducimos una patología adquirida como secuela 

de otitis escleroadhesivas (casos 3, 4 y 6). 

En 5 pacientes (10 oídos), los hallazgos rndiol6gicos 

fueron normales (casos 1, 2, 4, 5 y 6). 

En un paciente se detectaron focos de otoesclerosis a 

nivel coclear en ambos oídos (caso 3), sin daño senso

rial demostrable en la audiomctria tonal ni en los poten

ciales auditivos (figs 13 y 18). 

Los resultados de los potenciales evocados auditivos del 

tallo cercbral 1 nos orientan a que no existe compromiso 

de la vía auditiva. 

Debido a la diversidad de edades ~n nuestros pacientes 

y a que no tenemos estudios anteriores en edades m5s 

tempranas, es dificil asegurar que el compromiso audio!~ 

gico haya sido siempre el mismo; en el 50% de los casos 

tenemos datos de un daño secundario a una disfunción 

tubárica, en los cuales de haberse detectado más tempr~ 

no el problema •. probablemente ~e hubiera podido prevenir 

un mayor deterioro ~e la fun~ión auditiva (casos 3, 4 y 6). 
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.Todas las lesiones encontradas en nuestros pacientes1 

ya han sido descritas y concuerdan con lo reportado 

en la literatura internacional. 

En resumen, considero que éste trabajo tiene 

varios puntos concretos importantes que conviene 

señalar. 

En primer lugar, el hecho de haber realizado el estudio 

en el principal cent~o de concentraci6n de patología 

craneofacial del país, dió la oportunidad de disponer 

de un número de casos muy representativo de ésta pato

logía, ya que la incidencia reportada del siridrome de 

Treacher Collins es de apenas el 1.4% de las anomalías 

craneofaciales (1). 

En segundo lugar, se confirma que todos los pacientes 

con éste síndrome tienen alguna anomalía auditiva y 

que generalmente el compromiso es bilateral. Si anali

zamos lo p~tologia en conju~to, podremos yer que el 

principal problema funcional a resolver es el .auditivo, 

lo que hace que el otorrinolaringólogo tenga la princi

pal responsabilidad en el manejo global de éste síndrome, 

ya que 
0

el cirujano pl§stico realiza casi exclusivamente 

procedimientos con objetivos est~ticos en ~stos pacientes. 



ESTA TESI~ 
SALIR DE Ú 

Tambi~n es importante comprender que no todas las 

anomalias craneofaciales tienen compromiso auditivo 

en forma obligada, ya que isto depondc principalmente 

de la cmbriopatologia de cada anomalia. 

Después de analizar todo lo nntcrior queda claro que 

el Médico Otorrinolaringólogo debe co11occr muy bien 

éstos conceptos, para que al enfrentarse a un paciente 

con éste síndrome tenga presente que siempre existirá. 

patología auditiva. 
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