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INTRODUCCION,

Las deformidades craneofaciales se pfesentan

- como resultado de anomalias en los fnttores genéti-
cos, en el desarrollo embrioldgico o en 1la 1ntera§F
cién de factores ambientales durante el crecimiento

y déSarrollo‘del frem craneofacial.

Representan para el médico un problema dificil de
enfrentar, principalmente por su complejidad y diver.
sidad en los grados de afécciﬁn ﬂe_las.dife}entgs es .
tructuras. | ’
Estas anomalias pueden llegaf a'sér muy infalidantes
porque tiener un alto potencial ﬁé afec;ar ILS Srga-

nos de los sentidos que se encuentran en &sta zona.

Por todo lo antes mencionédo, el manejo adecuvado.
empieza por una valoraciﬁn'mhltidiscipiinaria que exi-
ge un profundo y detallado examen por cada uno de los
especialistas-involucrados.

Desde qué ge iniciaron los primeros estudios de &stos
casos, ée ha avanzado mucho en cada eépecialidad,‘péro;-
aﬁn e#isten muchas incﬁgnitas en los diagnésﬁicgé gspg.

cificos.



Actualmente tenemos a nuestra dispesicidén nuevos
métodos de estudio que son importantes para el avan

ce en el conocimiento de cada anowalia,

La Disostosis mandibulofacial o Sindrome de
Treacher Collins se caracteriza por un gran nitmero
de malformaciones congénitas asociadas, que afectan
fundamentsalmente al maxilar, mandibula, &rbitas ¥
region auricular,

La descripcidn de éste Sindrome fué hecha en 1900
por Treacher Collins, oftalmdlogo inglés: quien le
dio el primer nombre al sindrome.

Posteriormente, en 1944 Franceschetti comunicd uﬁ
nuevo caso ¥y le dido a la enfermedad el nombre de
Disostosis mandibulofacial,

Straith ¥ Lewis en 1949, describieron una familia
de 5 miembros afectados y lo publicaron con la denp
minacidn de defectos congénitos asqciados,dé:qusL
oidos y huesos malares.

También en 1949, Franceschetti yx Kiein -‘.p._ubllicaro_n
una revisidn completa del _Si-!_!d!_'OI_Ile. .é;;x l.a.cua'.l_.' resy
men los hallazgos en 1amayoriade jzlb'émc_;i‘sos'_'bubli-
cados y ademés preéqnﬁqﬂ_qﬁaigiésifitéciﬁn en base a-



las posibles variantes, dividiendolo en: completa,
incompleta, unilateral y atipica (21).

El aspecto facial del paciente es caracteristico, la
direccidn oblicua hacia abnjo de las hendiduras poal-
pebrales, el hundimiento de los huesocs malares, los
pabellones auriculares deformados, la bnrbiila re-
traida y la boca grande. (figs. 1 y 2).

La visidén en general es normal, en 75% de los casos
existe un colecboma en el tercio externo del parpado
inferior, en el 50% se observa falta de pestafias por
dgnfro del coloboma. Otras anomalias frecuentes son
coloboma del iris e irregularidad del reborde orbita
rio (7).

Las orejas a menudo estan deformodas, segfin Stovin (27),
ei 81% de los pacientes presentaban anomalias auricu- .
lares, y mas del 33% ausencia del conducto auditivo
externo o defecto de los huecesillos.

En radiografias ée ha demostrado esclerosis del.uidﬁ
ﬁedio y en menor grado del oido interna, con deliﬂﬁé—-
cidn defectuosas de sug estructuras. Se_ha #époria&d'
ausencia o grave malformacidn de.hueceSiiibsﬂj dbéraéné
ceclear y vestibular. (13-14). B o

En investigacidén quirurgica se han revelado anormali-



dadgs como martillo fijo, fusidn de yunque y mar;illo
malforﬁados, estribo de un sdlo pie, ausencia de es-
tribo ¥y ventana oval, y ausencia completa del oido
medio y del espacio epitimp@nico que puede estar re-
llenado con tejido conjuntive (14-25).

La calota craneana es csencialmente normal, pero los
rebordes orbitarios estin escasamente desarrollados.
El cuerpo de los huesos malares puede faltar o estar
hipoplisico con falte de fusidn de los arcos cigoma-
ticos. No se observan celdillas mastoideas y las apd-
fisis son esclerbdticas frecuentemente. Los senos para-

nasales son pequefos o_estén auvsentes.

Actualmente se considera a Paul Tessier como el
'pfincipal cfaneoféciélogo del mundo y en base a su cla
sificaciﬁn de las fisuras cranecfaciales, se puede con
siderar al Sindrome de Treacher Collins como una combi-—
' naciﬁﬁ_de las fisuras 6, 7 y 8.
 Ld-£isﬁra 6 qUe.se localiza en la sutura cigomético-ma
xilat; explica el defecto en el reborde orbitario infe
rior! la oblicuidad antimongoloide de las fisuras palpe
'Efales; el colpboma de la porecidn lateral del parpado

inferior, la éusencia de pestafias medial al coloboma, .



la distopia del canto lateral y la hipoplaosia de hug
so0s malar y maxilar.

La fisura 7 tambi&én se conoce como sindrome del pri-
mer ¥ sepundo arcos branguiales, el defecto se loca-
liza en la sutura cigomitico-temporal, v contribuye

a la hipoplasia del malar, cxplica todas las deformi

dades nuriculares, prescenta un surco cutianeo orientado

Figura 1
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en direccidn del angulo de la boca, macrostomia, hipo
plasia mandibular y maloclusidn clase III.

La fisura 8 se localiza en la sutura Lronto-malar y
contribuye a la hipoplasia malar. y trastornos orbi-

tarios (9).



Las deformidades del area craneofacial soen muchas, ¥
van desde la fisura del labio y paladar hasta las com
plejas crancoestenosis. La incidencia y el tipo de
compromiso auditivo varia dependiendo de si existe
algiin defecto en el desarrolle de la regidn auricu-—
lar. -

En el caso de las craneoestenosis ( Sindrome de Apert,
Enfnrmedad de Crouzon,ecte.) os menos frecuente encon-
trar algin problema auditive congénito, lo cual se
explica porgque la anomalia bAsica no compromete nece-
sariamente la regidn ahricular: en el caso del sindro-
me que ahora nos ocupa es practicamente obligade algin
grado de compromise auditive ya que la malformacidn es
cansecuencia de anomalias en el desarrollo de los 2
primerés arcos brangquiales que son los encargados de
la formacidn del ofdo.

En 15 série de ﬁergstrom(l), el 100% de los pacientes
con siﬁdrnme de Trcacher Ceollins presentaron anomalias
auditivas conpgénitas, y sdlo el 30% del grupo de defec
tos cranealces presentd patologia auditiva.

Desde el punto de vista embrioldgice, Tda Mann sefald
que el origen de la patologia se encuentra en un re-

tardo de diferenciacién del mesodermo maxilar en el



estadio de 50 mm. de tamafo embrionario, o sea antes

del final del segundo mes, que es cuvando ocufre la di
ferenciacibn del oido medio (8).

Esto fué posteriormente muy discutido ya gue debido a

la amplia goma de grados de afeccidn y serie de estruc
turas involucradas, otros autores creen que en los ca-
50s mas severos el gen inicia la influencia desde una
etapa mAs temprana y la prolonga hasta una cetapa méas
tardia de la citada por Mann (22).

Se considera como una cenfermedad hereditaria autosbmica
dominante, con un gen de expresividad variable; aunque
un 60% de los cnsos se deben a mutaciones recientes (21).
Es muy importante tener en cuenta gue en &ste cuadro

la inteligencia en normal en el 95% de los casos (21),
por lo qgue e5 necesaria la correccidn precoz de todas
las malformaciones para permitir una mejor integracion
social.

En éstos casos el Oﬁorrinblaringélogo se ve invelucrado
en upa serie de Bnbmaliaéf desde problemas ée via aérea,
trasﬁornos,del;lengﬁéje{‘iﬁfédcién del‘tfacto respirato—
rio SUﬁefiof;:bfqﬁieﬁéé;aé Qi£aci6n y trastornos auditi-
vos. . O - .

Unagde‘1é$,funciones;més;ihpdrtantgs de valorar a tempra

.



na cdad es la funcidn auditiva, por su directa impli
cacidn cn la adquisicidn del lenguaje, que es un me-
canismo complejo de coordinacidbn sensorial y procesa-
miente central por medio del cual se integran los
esﬁimulos externos y se inicia la comunicacidn, los
conceptos bhAsicos de éste mecanismo se establecen en
los primeros 3 afios de vida (1),

Una pérdida wmaderads de la audicidn puede retardar
significativamente la adquisicidn del lenguaje, ¥y no
debe subestimarse la importancis de la de;ecciﬁn'tem—
prana de una hipoaciisia para elaborar el plan'dé tra-—
tamiento mAs adecuado. (S5},

La pérdida congénita de la audicibn de tipo conducti-
VDo e5 un componente intrinseco de muchas ancmalias
craneofaciales, la de tipo senéoriheural‘es menegs co-
min y algunas veces se ha coﬁsiderado coincidéntal,
avnque Crysdale encontrd una mayor asociacién con ca—-
sos de hipertelorismo primario (5)3 |

En términos generales, la in;idéncia de sordera ﬁere-
ditaria es de 1:4000 nacid@s‘éivosF éstoe representa
el 15% de todas las sérderééhﬁongénitas.

De las hereditariasj:gijgb# feéu1tan de transmisidn

.

‘autosbmica recesiva y sdlo el 9% se debe a herencia
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autosémica deminante, el 1% restante es hereditaria
ligada al sexo. (11).

En relacidn a las anomalias crancofaciales en general,
Bergstrom reporta hipoaciisia congénita en el B7Z de
pacicntes con anomalias oculares, en 67% de microcé-
falos, en 60% de parilisis de nervios craneales y.en
50% de pacientes con defectos del sistema nervioso
central.

Muchos de &éstos casos fueron hipoaclisias sensorinetrp
"les, y sefala que ésto se comprende mejor al recordar
que el oido interno se deriva del otocito, el cual
junto con la vesicula &6ptica y el sistems nervioso
central se derivan del ectodermo primitivo.

La micrognatia se asocia en el 70% con hipoacusia de
naturaleza conductiva, lo mismo que 15 microtia ¥y
atrésia del conducto auditivo externco,en éstas iltimas
se ha reportado también ﬁn aumento en la incidencia

de hiponcusia.éensorineural, conductiva o combinada

en el oido éonﬁrglateral cuando éste es aparentemente
normal. La presénéia ﬂe hipoacﬁsia aumenta proporcional
mente al nﬁmero dé defectos craneofaciales; por lo
tanﬁo, debe_asumifse'ﬁué cﬁalquier nino con un defecto

cranecofacial impo:tén;gltiené_dlgﬁn grado de hipo=-



11

aclisia hasta que pueda documentarse que su audicidn es
nérmal.

Hasta el momento se encuentran registrados en la 1li-
teratura internacional una gran variedad de anomalias
otoldgicas en el sindrome de Treacher Collins, ésta
diversidad de alteraciones se explica por la expresi-
viﬂad variable del gen.

Axelssan en 1963 reportd pacientes con audicidén normal,
Hutchinson en 1977 detectd hipoplasia y ausencia de
oido medio, Herberts en 1962, Edwards en 1964 y Sando
en 1968 se refirieron a las malformaciunes de la cade-
na oscicular (19)}. Este 0ltimo (24) reportdé hallazgos
histopatologicos en el sindrome de Treacher Collins
consistentes en atresia de conductos aguditivos externos,
ausencia de martillo y yunque, anomalias del estribo,
curso aberrante del nervio facial, anomalias vestibula-
res, con cdéclea y estructuras neurales normales.
Behrents y Hutchinson en 1977 describieron que los ele-
mentos del oido interno eran normales, pero postericr-
mente el mismo Hutchinson reporté diversas anomalias en
el oido interno,

En los casos en que se asocia una fisura palatina, w

(aproximadamente en el 30% (7)), la disfuncidn de lsa
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vrrompa de Eustaquio debida a la pérdida de la anato-
mia normal de los milsculos del paladar blando, aumen-—
ta el riesgo de pérdida de la nudicidn de tipo adqui-
rido, secundaria a otitis media, en &stos cpnsos esta
indicada la colocacion de tubos de ventilacidn des-—
puizs del cierre del paladar.

Desde el punto de vista clinico el oido interno y la
via nerviosa auditiva son los que presentan todavia
ciertas dificultades en su valoracibn.

Actualmente uno de los métodos eclectrodiagndsticos

mas preciscos en la valoracidn de la via auditiva éon
los potenciales evocados auditivos del tallo cerebral,
gueremos referirnos un poco mas ampliamente a éste
estudic debido 8 que es alin poco conocido.

Se trata de un estudio en el cual se registran los po
tenciales generados por la respuesta eléctrica del
sistema auditivo central como resultado de una_estimu?
la;iﬁn'sonora.

.Cbn la aparicidn de las pruebas electrodiagndsticas se
“he podido a§anzar en la. identificacion especifica de
los niveies de lesibdbn sensorineural. Los elementos que‘
;onstiﬁuyen ésta via auditiva son: la porcidn coclear

del VIII par craneal; el complejo de nucleos cocleares,
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que son las estructuras mis cauwdales en el sistema
nervioso central y se localizan en la regidn poste-
rolateral de la unidn pontomedular; el complejo oli-
var superior colocado medial y ventralmente a los
niicleos cocleares en la porcidn mis cauvdal del puentey
el lemnisco lateral y sus niicleos localizados en la
porcidn cefdlica del puente; el coliculo infefior si-
tuado en el cerebro medio y el cuerpo geniculado me-
dial en el talamo.

Existen tres clases de potenciales evocados auﬂitivos:_
respuestas transitorias, sostenidas y pcrceptualés, 
Las dbs primeras nos proporcionan una pruebs audibﬁé;_?
trica objetiva pura ya que para obtenerla no.ﬁecésitﬁ*_
mos de la atencidn del paciente.

Las respuestas transitorias se clasificaﬁ en base a su
larencia en compenentes temprancs (0-10 mseg.), médiqs
{10-50 msep.) y tardios (50-250 mseg.).

Las que mas se han popularizado son las reépuestas'teE
pranas que nos brindan una serie de ondas vértex posi-—-
tivas en los primeroé 1C mseg. despuiés del estimulo,

el cual consiste en un "click"” o estimulo breve de alta
frecuencia (chasquido).

Cada una de las ondas se identifica cen un niimero
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romanc y se relacionan a diversos generadores anatd-
micos. | |

La onda I representa el potencial de accibn de la por
cidn lateral del nervio cocleér. la onda II se origina
en.la parte medial del nervio coclear, la onda III pro
viene principalmente de los nGcleos cocleares, la

onda IV repfesenta la actividad del complejo clivar
superior y es el primer nivel en el que se registra
informocidn binaural, la onda V se origina en el lemnig
co lateral.

Con tstos registros se investiga completamente la via

auditiva hasta el nivel del tallo cerebral.



OBJETIVO
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OBJETIVO,

El objetivo de éste trabajo es valorar la
funcién auditiva y realizar un diagnéstico topo-
grafico en pacientes con una de las anomalias
~craneofaciales mids complejas: el Sindrome de
"Treacher Collins.

Cdmpnrar nyestros resultados ¢on lo reportado en
la literatura internacional, analizar hésta donde
podemos llegar en el diagndstico clipico péra

aclarar las incdognitas que afin existen.acerca.del

compromiso auditivo en éste sindrome.



MATERIAL Y METODO
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MATER1AL Y METODO.

Se estudiaron 60 pacientes con sindrome de
Treacher Collins, proporcionhados por la Clinica de
Cranecofacial del Servicio de Cirugia Plagtica y
Reconstructiva del Hospital general "Dr. Manuel Gea
Gonzalez". Sin scleccidn de sexo ni edad, sin ante
cedentes de ingesta de ototDxicos o enfermedades
sistémicas que puedan comprometer las estructuras
audirtivas,

La valoracidtn guditiva se inicié con una historia
clinica completea y examen fisico detallado en el
drea cotolbdgica.

Se seleccionaron 5 pruvebas de gabinete que son ac—
tualmente accesibles a casi todos los servicios de
ésta cspecialidad y que nos permiten obtener una

informacién completa de la patologisa.

AUDIOMETRIA TONAL,

La determinacidn del umbral auditivo se realiza
con generadores de sonido electroaclisticos especiales
B los se llaman audibmetros tonales, los componentes

basicos son:
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El gencerador de audio, gque emite por via eléctrica

el estimulo. |

El control de volumen, sirve para ajustar las inten
sidades de prueba descadas.

El emisor de ondas sonoras, transforma las vibracio-
nes eléctricas en vibraciones sconoras.

Los emisores para via aérca, son en forma de suricula
res.par; facilitar su adaptacidn al pahellén de la
oreja. El sonide de prueba también puede emitirse di-
rectamente sobre el créneo para medir la via dsca
colocando un vibrador sobre la apéfisis mastoides.

En el examen de la via aérea} la determinacidon del
umbral auditivo se efectifia por separado en cada uno

de los oidos, se ha convenido en utilizar como umbral,
a la minima intenéidad audible. Una vez éncontrudo el
umbral para 1000 Hz., probamos en 2000, 4000 y 8000 Hz.,
y posteriormente en 500, 250 y 125 Hz. '
En el examen de la via dsea la bisqueda se realiza de
la misma forma qué en el examen de la via aérea, aqui
no se exploran las frecuencias extremas (8000 y 125 Hz.)
ya.que son'boco cﬁnfiahles. en las frecuencias agudas
éxié£e ié:dificﬁ1tad tédcnica debide a la resonancia..

y en las frecuencias bajas los sonidos no sdlo se oyen
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sine que ﬁambiénﬂson'pe;ceptibles mediante vibracién.
Los resultadoé se marcan en una gréfica que se 11§ma
nﬁdiograma; la escala de frecuencias correspondicentes
a las abscisas se expresan en Hertz (Hz.), la escala
de intensidades que corresponde a las ordenadas son
medidas en decibeles (dB.). Los niveles de intensidad
estdn comprendidos en un rango de -10 4B, HL. a 110 dB.
HL.

Las categorias generales para clasificar la pérdida
auditiva del paciente de acuerdo con el grado de com—
promiso son las siguientes:

Normalidad de -10 2 20 dB. HL.

Hipoaciisia superficial de 20 a QU d¢B. HL,

Hipoacfisia media de 40 a 60 dB. HL. |

Hipoaciisia sévéra de 60 a 80 dB. HL.

Hipoac@isia profunda, mayor de 80 dB., HL.

El estudioc se realizu dentru de ‘una cédmara sonoamortl—

guada, con un equipo MAICO MA 21,

TIMpgnonﬂTkIATYjRﬁFLEJOVACUSTico{

La membrana timpﬁnlca y la cadena oscicular SO

un’ medio de transmlsion sonora en’ el cual se cumplen-



las leyes fisicas gencerales. La impedancia aciistica

es la resistencia al movimiento vibratorio ocasiong
do por desplazamientes de volumen, presién sonora y
eiasticidad de las estructuras que forman la via de
transmisidn; o sea que, cuando el sonido en forma de
presidén sonora hace impacto sobre la membrana, poene

en movimiepto una serie de mecanismes,

Las dos pruebas méas conocidas para la valoracidn de
la impedancia aciistica son la Qimpanométria ylel
reflejo acistico. |

La timpanometria es ¢l procedimiento por el cual se
pueden determinar los cambios de adaptabilidad:de'la
mgmbrana timpanica y de la cadgna oscicular pdr medio
de las vnriaciones-ﬂe'la presiﬁﬁ de aire en el conduc-
to auditivo externo. Se seleccionan las 6livas adecua
_das Yy se aplica uvna presion de 200 mm. H20 en el con-
ducto auditivo externo, luego se inicia una reduccién‘
gradual de presién hasta alcanzar un punto donde esté
-1a méxima'obsorcién del sonido, a éste sitio se le
denomina punto de maxima compliancia; en el oido nor-
mai varia entre +50 y =50 mm. H20, se deduce que é&sta

es la presidn normal en el oide medio.
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Para graficar la coumpliancia de la membrana timpanica
y cadena oscicular, se utiliza un eje de coordenadas
en donde la linea vertical representa la cumpligncia
.y el eje horizontal la presion de aire.

El reflejo acfistico es la contraccidn del misculo estg
pedial inducida por una estimulacidn sonora. Se coloca
‘"una oliva para aplicar el estimulo aclGstico en &l oido
explorado ¥ un auricular para evitar la influencia del
ruido ambiental en el oido opuestc. El estimulo aciis-

- tico producird la contraccidn bilateral del misculo
estapedial, el rango normal para que se produzca el
reflejo se encuentra entre 70 y 100 dB. HL. sobre el
ﬁmbrai_tﬁnal; el reflejo es registrado en el oido de
prﬁeba por medio de un cambio en la compliancia.

L.La timpanometria y el reflejo acilistico se realizaron

con un equipo GBI 1732 GRASON STADLER,

POTENCIALES AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL.

T

En nuestra introduccidn describimos les poten-—
ciales evocados auditivos del tallo cerebral y su
sitio probable de generacion.

Es necesario recordar que la audicién es un proceso
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perteptual que'involucré al sistema auditivo entero,

.y que las respuestés eléctricas medidas con &sta téc
nica deben ser correlacionadas a la funcidn y/o patg
logia auditiva para que adquieran su valor clinico.
Esté estudio se realizé en una camara sonoamortigua&a
con un equipo Nicolet Compact—-4. Se utilixaron chas-
gquidos de rarefaccidn de 100 mseg. de duracidn como
estimulo, con filtres pasabarda de 300 a 3000 H=z.

La promediacidn fué disparada al inicio del estimulo

y procedid por 10.24 msep. a una tasa de 40 mseg./BIN.
Para registrar la respuesta del tallo cerebral se
utilizdé un montaje de registro vertex—-mastoides, colo-
cando un electrodo active en el vertex del craneo, un
electrodo de referencia en la prominencia mastoidea

del oido investigedo, y el de tierra en la mastoides
opuusta. Todos &stos son electrodos de superficie por
lo cual no necesitamos usar ningin tipo de anestesia eh
los adultos; en los nifios se hace necesaria la narcosis
para evitar movimientos que interfieran en el registro;
eésta prﬁebé no se infiuye.porjlh narcosis o la anestesia
genceral. | |

Los valores normales de 105 parametros que pueden ser

anallzados en este registro son.,x
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Onda I : 1.32 a 2.32 mseg.

Onda III : 3.14 a 4.22 mseg.
Onda V : 4.75 a 6.19 mses.
Funcidn latencia/intensidad : 30 a 70 useg./dB._

Intervalo I-III : 1.32 a 2.40 mseg.

Intervalo IJI-V : 1.21 a 2.37 mseg,

Intervalo I-V : 2.84 a 4.44 mseg.

La onda I representa el registro dei.poﬁénpiﬁl;dé 
accién del nervio coclear, con ésta técpica;gl;péteﬁ-'
cial de acci6tn nos da una onda ﬁuy-péduéﬁﬁ_}fmﬁghas7“-
veces es dificil identificarla. | 7

La onda V es la mas prominente de lbérbbténciaies'del
tallo cerebral, deriva principalmenté de conexiones

de la vuelta basal de la cbéclea que réeihe los sonidos
de alta frecuencia, su presencia és requisitq para la
determinacibn del umbral auditivo.

Es muy importante su sensibilidad aiips_ﬁ&mﬁ;ds de
intensidad del sonido, tante que, lagfuﬁciéh'lafeﬁtia/'
intensidad y la latencia absoluta de 1la onda Y{_son
las que dan mayor infurmacién'acérﬁé dei.tipo:j.grado

de perdida He 1a andiciﬁn en.un-pétiente}.

TOMOGRAFIA LINEAL O UNIDIMENSIONAL.,

La tomografia es una técnica radioldgica especial
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que nos permite estudiar los detalles de una detér-
minada estructura que-sé encuentra rodeada de otros
eleﬁentos.

El principio de 1o tomografia consiste en hacer borrg
sas todas las estructuras situadas por delante y por
.detraé del plano que interesa identificar, ello se
consigue mediante un movimiento coordinado del tubo

¥y la pelicula de rayos X con respecto al objeto, de

tal manera que el plano seleccionado aparece clara-
mente diferenciado. Para nuestro estudic se selecéiuné
la incidencia transorbitaria de Guillén con el objeto.
de descubrir alguns alteracién a nivel de oido internoa,
ésta placa se obtiene con el paciente de espaldas =&
1a_pelicu1a y con el menton un tanto flexionado hasta
que la lineca orbitomeatal sea perpendicular a la tabla
de 1a.meSG. los cortes se realizaron cada milimetro,
.empezando desdé el borde externc del conducto auditivo
externc, con una angulacidn de 40°,

Se utilizd un tomdgrafo lineal CGR, MAXIMANS 125, MODELD
FUTURALIX, con foco de 50 miliamperios. '
Las estructuras que se aprecian en ésta posicidn son:

" La ?irémide petrosa, toda extensibén del conducto auditivo
interno, la cbclea, el vestibulo y los conductos semi-

‘circulares.
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RESULTADOS.

CASO #1:
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G.R.G., femenina de 28 afies, sin antecedentes de en-

fermcdades heredofamiliares. En 1983 sc le diagnosticd

fijacidn congénita bilateral de cadena oscicular.:

Previa valoracidn sudiométrica se decidid realizar

estapedectomia en oido derecho.

En la exploraci®n fisica realizada en febrero de 1987

no se encontrd ninguna alteracidn patoldgica.

Audiometria tonal -

Oido derecho:
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60 P N J—— S T ¥
- 70
80
90
100
Figura 3

Hipoacfisia combinada -

profunda.

Oido izquierdo:
Hipoaclisia combinada
severa. .
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Timpanometriao y Reflejo aciistico
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Figura 4

Oido derecho:

Curva vipo A, Reflejo aciistice ausente,
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Figura 5

0ido izquierdo:
Curva tipo A, Reflejo sciistico susentea.
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Tomopgral ia Tinoeal

Figura o
corte o 170 .
Qido derecho:
C.AVE. normal, Coelen norwmal, CoAD . norwmal.,

Fipura 7
corte a 14 mm.,

Q0ido izquierdo:
LALVED normal, Cocles noermal, C.A.1. normal,
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Potenciales auditivos del tallo cerebral

PARAMETRO A.D. A.S, REFERENCIA
I 2,12 1.32 3 2.32 mscg.,
111 4.30 3.14 a 4.22 msegn.
v 6.36 4.75 a 0,19 msep,
F.L.I. 30 a 70 asep/dB
I - 111 2.24 1.32 a 2,40 msep.
I11 - V¥ 2.00 1.21 a 2.37 msegp.
1 -V 4,24 2.84 a 4,44 msey.
Vi1 1
11 -~ 77 1
D.I.A. 0.37 msep.,
UMBRAL 45 =10 a 20 dB
Figura 8

0ido derecho: .
No fué posible realizar el estuvdio por ausencia
de respuesta al miximo nivel de intensidad (100 dB HL)

Oido izquierdo:
Hipoaciisia media conductiva sin datos de reclu-

tamiento, ni de lesidn en nervio auditive ni en
tallo cerebral.
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CASO #2:

ﬁ.R.C., masculino de 17 afos, producto-del segundo
embarazo a término. Antecedentes de microtia en primo
de primer grado.

Exploraciéﬁ fisica: reconstruccidn auricular de nﬁbos
pabelliones auriculares con téenica de Burt Brent,

Ambos C.A.E. atrésiceos. En la rinoscopia anterior se
encuentra septum con cresta basal izquierdas obstructiva

en Area II. Orofaringe normal,

Audiometria tonal

126 250 S0 2 4 125 250 500 z 4 8
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Figura 9
Oido derecha: Oido izquierdo:
Hipoacisia conductiva Hipoacilisia conductiva

sSevora,. _ severa.
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La timpanometria vy ¢l reflejo achstico np fueron roea=
lizados en &ste paciconte por presenlar apenesia de

conductos puditivos cxternos,

Tomogratia lineal

Fipgnra 10
caorte o 1 o,
Ofdo derecho: Apencesia de CUALE., restae normal.

SR

*ﬁﬁ?ﬁ»; 3
i)

i

Figura 11
corte a 13 mm.
Ojdo izguicerdo: Agenesia de C.ALE., resto normal.
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avditives del tallo cerebral

PARAMETRO A.D, A.S, REFERENCIA
1 2,88 2.80 7 1.32 a 2.32 mseg.
111 4,78 5.56 3.14 a 4,22 mseg.
V 6.68 7.08 4.75 a 6.19 msep.
FLL.i. 53 76 30 a 70 uscp/db
I - 111 1.490 _2.76 1.32 a 2.40 msegp,
111 -V 1.60 2.12 1.2 a 2.37 msep.
1l -V 3,80 ___h.H88 2.84 n 4,44 msep,
V/1 ] 1 ]
11 - 77 1
D.I.A, V 0.37 msesg.
UMBRAL 10 60 -10 Aa 20 dB
Figura 12

Hipoacisia severa bilateral,
reclutamiento,ni de lesidn
ni ¢n talle cerebral.

on

sin evidencia de

nervio

auditivo,
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CASQ #3:
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A.A.J., femenina de 13 afos, producto del segundol

embarazo, sin antecedentes de enfermedades heredo-

familiares. A los 9 afios se le colocaron tubos de

ventilacian,

Expleoracidn fisica: en la otoscopia se observaron

membranas timpénicas con placas de timpanoesclerosis’

en cuadrantes posteriores. Resto normal.

Audiometria tonal

s D

Figura

Oido derecho:
Hipoaclisia conductiva
severa. :
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13

0ido dizquierdo:
Hipoacisia conductiva
media.
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Timpanometria y reflejo aclistico
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Figura 14

Q0ide derecho: :
Curva vipo B, anuscncia de reflejo aciistico.
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Figura 15

Oido izquierdo:
Curva tipo B, ausencia de reflejo acihstico.
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Tomografia Tincal

I-l 5_- & iy
..,‘\.

Figsura 10
corte o 140 mm.
Oido derecho:r CoALVELD normal, lTaco de atocescle-—
rosis a nivel coclear, YVesttithuleo, G850, v
C.A.1. normaluos.

iz i
wmﬂ;ﬁ&ﬂﬁk

Figura 17
corcc a 10 mm,
Oido izguierdo: C.A.E. normal, foco de oro-
esclerosis a nivel cocicar, Vestibule, C.5.C.
y C.A.T. normales.
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Potenciales auditivos del tallo cerebral

PARAMETRO A.D. A.S, REFERENCIA
I n.a. 7 2.80 1.32 a 2,32 msegp.
I1I 4,60 5.38 3,14 a 4.22 msep.
v 6.40 7.24 4.75 a 0.19 msep.,
F.L.I. 76 50 30 a 70 usop/dB
1 - 111 7 2.58 1.32 a 2.40 msep.
111 -V 1.80 1.86 1.21 a 2.37 mseg.
I -V ? [y 2.84 a 4,44 msep.
v/1 ?7 prol 1 1 1
11 - 77 1
D.T.A. V¥ 0,37 mseag.
UMBRAL 70 /0 -10 a 20 dB

. Figura 18

Hipoaciisia severa bilateral,con dates de
reclutamiento en el oido derecho, =sin datos
de lesidn en nervio auditiveo,ni en tallo
cerebral.




CASO ¢#d:

H.4.F.M., .zsculine de 4 nhios, producto del smgundo
:mburazo.a té@rmino, lenguaje desarrollade tesl2famonte,
Area psicomotriz normal. Madre de 35 afos con Ia misma
patcliogia,.

Explerscibén fisica: en la oloscopia se abserveron lus
membranas timpinicas retyraidas, resto normal.

No se pudo realicar sudiometria venal por faltz de

cooperacion del pacliente debido a su edad.

Timpunometria y reflejo ascistico
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Fipura 19

0ido derecho:
Curva tipo B, susencia de reflejo acOstlico.
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Figura 20

Oido izquierdo:
Curva tipo B, ausencia de

Tomografia

corte a 10
Gido derecho: estructuras

0
ISTArKWIAN TIIRF

reflejo aciistico,

mm.
normales,
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Fipura

corte
0ido izquicerdo:

22
a 10 m.m,
Estructuras

normiles

Potenciales auwditivos del rtallo cerebral
PARAMETRO A.D. A.S. REFERENCIA
T 1.32 a 2.32 mseg.
IIT 3.4 a 4.22 msep.
v 4.75 a 6.19 mseg,
F.L.I. 5S4 50 J0 a 70 usep/dB
1 - 111 2.32 2.20 1.32 a 2.40 mseg,.
IT]1 - V 1.84 1.92 1.21 a 2,37 mseg,
I - Vv 4,10 4,12 2.84 a 4.44 msep.
V/1 1 1 1
11 - 77 1
D.T.A. V 0.37 mseg.
UMBRAL 60 [} -10 20 dB
Figura 23

Hipoacisia severa bilateral,sin datos de
reclutamienteo,ni de lesidén en nervio auditivo,
ni en tallo cerebral.
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CASO #5:

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

embarazo, 5in antecedentes familiares de patolopias

hereditarias, madre de un nifio con la misma patologia.

Expleracién fisica: otoscopia normal, en la rinoscopia

anterior, se observ6 el septum desviado a la derechs

y colapso valvular del mismo lado. Orofaringe normal.

Audiometria tonal

125 260 500 9 2 4 B 126 250 500 2 4
-10
0
10
. pal S| B Il T W
5l - "{’ 30 L ] _./ﬂ-_," S
=g Taic > %
— a0 ~
N 50 ]
v - P N 80
90
100

Figura 24

O0ido derecho: Oido izquierdo:
Hipoacilsia combinada Hipoaciisia - conductiva
severa. superficial
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Figura 25
0ido derecho:
Curva tipo A, reflejo acistico presente.
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Figura 26
Oido izquierdo:
Curva tipo A, reflejo acfistico ausente.
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Tomografia lineal

Figura 27
corte a4 11 um,
Dido derecho: estructuros normalos.,

Figura 28
) corte o 11 mm.
Oido izquierdo: estructuras normales.
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Potenciales auditives del talle cerebral

PARAMETRO A.D, A.S. REFERENCIA
T 1.32 a 2.32 msen.
I11 3.14 a 4,22 mseg.
vV 7.12 .75 a 0.1Y msog.
F.L.I. 50 41 30 a 70 usep/dB
I - I11 2.00 1.96 1.32 a 2.40 mseg.
111 -V 2.00 1.90 1,21 a 2,37 mseg.
1 -V 4.08 3,86 2.84 a 4,44 mseg.
V/T 1 1 1
11 ~ 77 1
D.T.A. V¥ 0.37 msep.
UMBRAL B0 20 -10 a 20 dB
Figura 29

Oido derecho:

Hipoaciisia severa, sin datos de reclutamiento,
ni de disfuncidon de nervio suditivo, ni de
tallo cerebral.

Oido izgquierdo: )
Hipoaciisia superficinl, sin datos de recluta-
mienta, ni de lesidn en nervio auditivo ‘ni
en tallo cerebral : .
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CASO {6:

G.H.G., masculino de 18 afios, sin antecedentes de
patologias heredofamiliares,

Exploracién'fisica: en la otoscopia se cobservaron
placas de timpancesclerosis en cuadrante postero-
inferior_de la membrana timpénica'dcrecha, ¥ en
cuadtnnte aﬁterq4iﬁferior de la membrana timpénica
izquiéfda. - |

Amigdnlas hiﬁertréfidas grado II. Resto normal,

Audiometria tonal
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Figura 30
Dido derecho: Oido izquierdo:
Hipoaciisia conductiva Hipoacisia conductiva

profunda. superficial.
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Timpanometria y reflejo aciistico
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Figura 31
0ido derecho:
Curva tipo B, auscncia de reflejo acistico.
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Figura 32
Oido dizquierdo:
Curva tipo B, ausencia de reflejo acistico.
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Tomografia lincal

Fipura 9
corte o,
Otdo derechor exstructuras novomnles .

Figura 34
corte o 9 mm.
Oido izquierdo: cstructnras normaloes.
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Potenciales auditivos del tallo cerebral

PARAMETRO A.D, A.S. REFERENCTA
I 1.32 a 2.32 msep.
111X 3.14 o 4.22 mseg.
V 4.75 a 6.19 msep.
F.L.I. 64 54 30 a 70 useg/dB
I - 111 2.34 2.00 7 1.32 a 2.40 mseg.
111 -V 1.88 1.58 1.21 a 2.37 mseg.
I -V 4,22 3.58 2.84 a 4.44 msep.
vV/1 1 1 1
11 - 77 1
D.I.A. V¥ 0.37 mseg.
UMBRAL 70 40-50 -10 a 20 dB

Figura 35

0ido derecho:

Hipoaciisia severa, sin datos de reclutamiento,
"ni de lesidén en nervio auvwditivo, ni en tallo

cerebral.,

0ido izquierdo: ]
Hipoacbgia media, sin datos de reclutamiento,
ni de lesidn en nervio auditivo, ni en talle

cerebral. : .
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DISCUSION.

"Nuestros 6 pacientes presentaron compromiso
audioldgico bilateral de diferentes grados, ésto
hace un total de 12 oidos estudiados.
S91lo en un caso (2 oidos) tuvimos anormalidades
auriculares y de. conducto auditivo externoe (caso 2).
En ninglin peciente tuvimos otras anomalias craneo-
faciales asociadas.
Sepgiin los resultados audiométricos, todes laoas oidos
presentaron hipeaciisia conductiva, desde superficial
hasta pfofu&da: en los 3 oidos en que tuvimos un
compromisa combinado, la lesion sensorial fué de
grado superficial a media (figs. 3 y 24}, En ninguno
de &stos casos los potenciales evocados auditivos
del talle cerebral pudieron confirmar dafiec del nervio
auditivo ni del tallo cerebral (figs. 8 y 29).
En ellcaso en gque se habia realizado estapedectomia
derecﬁg'por fijacidn congénita de cbdena. se demuestra
que .no hubo recuperacién auditiva {(figs. 3_y 4),
En 2 césos.(d oidos) obtuvimos.una curva timpanométrica
normal (tipo A), y én_3 de éstOS_bfaos_con ausencia
de fefleju;ﬁ;ﬁétido,-seﬂasume-un cbmpromisa de fijécién

congénita dé”padena-qSCiéuld?'(figé. 4,.5 y 26).
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En 3 casos {6 oidos) tuvimos una curva timpanoméﬁfica
plana (tipo B) sin reflejo aciistico, gue nos estd tra-—
duciendo una patologia debido a.fijacidén de membrana
timpanica y/o cadena oscicular, en la exploracion fisi-
ca &stos 3 casos presentaron placas de timpanoesclercsis
por 1o cual aducimos una patologia adquirida como secuela
de otitis escleroadhesivas (casos 3, 4 y 6).

En 5 pacientes (10 oidos), los hallazgos radiolbgicos
fueron normales (cpsos 1, 2, 4, 5 y 6).

En un paciente se detectaron focos de otoesclerosis a
nivel coclear en ambos oidos {caso 3), sin daiio senso-
rial demostrable en la audiometria tonal ni en los poten-
cioles auditivos (figs 13 y 18).

Los resultados de los potenciales evocados auditives del
tallo cerebral, nos orientan a que no existe compromiso
de la via auditiva.

Debido a la diversidad de edades en nuestros paciente§

y & que no tencmos estudios anteriores en edédes mas
tempranas, es dificil msegurar que el compromiso audidlg
gico haya siﬁo siempre.el mismo; en el 50% de los casos
tenemo§ détbs'dé un ﬂaﬁdksecundario a una diéfuncién
tubﬁricé. en lééucpaleﬁ de-héberse detectado mAs tempra
no él-pfobiemé.;pfébablemenfé se hubiera podido prevenir

un mayor detefibr§ de la funcidn auditiva (casos 3; 4 y 6).
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Todas las lesiones encontradas en nuestros pacientes,
_ya han sido descritas y concuerdan con lo reportado

en la literatura internacicnal.

En resumen, considero gque éste trabajo ticne
varios puntaos concretoS importantes qué cﬁnviene.
sefialar.

En primer lugar, el.heého:de haber rea1izado el:estudio
en el principal centre de concentracién de patologia
craneofacial del pais, did 1la oportunidad de disponer
de un nimero de casos muy representativo de &sta pato-
iogia, ya que.la incidencia reportada dél sindrome de
Treacher Collins es de apenas el 1.4% de ias anomalias
crancofaciales (1). '

En segundo lugar, se confirma que todos ioé pacientes
con ésto sindrome tienen alguna anomalia auditiva y

que generalmente el compromiso és bilaterai.'Si_hnéli—
zamos la patologia en'conjunto, pddremos ver que.elﬂ
_principal problema funcional a.}esolver es el_aﬁditivo.:
1o que hace que el otorrinolaringdloge tenga la priﬁéi-
pal responsabilidad en el manejo global delﬁste siﬁdrome}
ya qﬁe'él cirujano plistico realiza casi exciusivaméﬁﬁe”

procedimientos con objetivos estéticos en éstos pacientes.
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También es importante comprendér que no todas las
anomalias cranecofaciales tienen compromise auditivo

en forma obligéda, va que &sto depende principalmente
de la embriopatologia de cada anomalia.

Después de analizar todo lo anterior queda claro que
el Médico Otorrinoclaringdloego debe conocer muy bien
éstos conceptos, para que al enfrentarse a un paciente
con éste sindrome tenga presente que siempre existiré.

patologié auditiva.



BTBLIOGRATFTIA




50

BIBLIOGRAFIA,

1.- Bergstrom, L.,: Congenital and acquired deafﬁesé'in.
clefting and craniofacial 5yndromes. Cleft Palatce
Journal, 15:254-261, 1978.

2.- Caronni, E, P.: Treacher Collins Sgndrome: anali

. sis and principles of surgery. Cfaniofaciél
Surgery, cap. 32:371. o
Little Brown and Company.Bdétpn[Tqrqq?o, 1985,
3;?_Conversé;'J..M.{ Biia£§rE1.facidl;ﬁigédﬁdmié.'
. Pidstic‘qnd‘Reégﬁsfrﬁcti§e Sﬁrge}y1*54;413E423.
1974;L e T .. -, o  ‘. .

4.- Converse, J. M.: Mandibulofacial dysostosis.
.RecpngtrpcﬁivelPi;stiC:S;rgery; Second Edition,
vol. 432461—2426. 1977. '

5.- Crysdale, W.S. l:..Ot;cvrh:lnols_aryngc;lcu.g,.’u: pr.bblcms
in pétients wiph crahiofa#ial.énomalies.
Dtolaryngologid_Clinics'of.NdrthlAmerica;'
14:145-155, 1981, |

6.—'Finitzo—Hieber;,T+:,AuditoryVﬁrainstem response:

| its placé'in_infant ﬁudibiogical evaluatidns.

_Seminarsfin.épeéﬁh} language and hearing,

13:76-87, 1982.



10.-

11.-

51

Gorlin! R. J.; Pindborg, J.J.: Disostosis
Maxilofacial. Sindromes de la cabeza y del cuello.
Pfimera eﬂiciﬁn. 1979, Ediciones Toray S.A.
Barhélona.

Harrison, S.H.: Treacher Colins Syndrome.
British Jourmal of Plastic Su;gery} 3:232—290..
19512

Kégnmoto, H.K.: The kaleidoscopic world_uf rare
craniofacial clefts order out of chads {Tessicr-
clasification). Clinics in Plastic Surgery,

Vol. 3, #4:589, 1976.

Kohen, E. M.: Impedancia aclistica. Editorial

‘M&dica Panamericana. Buenos Aires.

Lee, K. J.: Esséntial Otolaryngology. Third

Edition. 'Medical examination publishing CO. Inc.

_Lippe;_wf R.: Recent developments in cochlear

‘iphjéiolbéy. Ear and Hearing, 7:233-239, 1986.

13, -

14, ~

__Haﬁn; I., Kilner, T. P.: Deficiency of the malar

bbﬁes.ﬁith-defect of tBe.ldwef lids. British J.
Ophthalmol. 27:13-20, 1943. |
McKenzie, J., Craig, J.: Mandibulofacial Dysosto-

sis. Arch: Dis. Child, 30:391-395, 1955..



15.
16.

17.

18,
19.
20.

21.

52

Mosco, L. G.: Tecnica Radiocldgica Tedrica y
Practica. Lopez Libreros Editores S.R;L.,
Buenos Aires.

Musiek, F. E.: Neurcanatomy, necurophysiology,
and central auditory assessment. Part I:Brain
stem. Ear and Hearing, 7:207-219, 1986.
Niemeyer, W.: Curso préctico de auvdiometria.
Segunda edicidén. Editorial Salvat, 1982,
Ortiz Monaterio, F.: Cirugia Crancofacial.

Cirugia Plastica lIbero-latinoamericana,

" Nemero especial, 1979.

Paparella, M.M.: Otorrinolaringologia. Editorial
Médica Panamericana. Buenos Aires, 1982. |
Picton, T.W.: Evoked potencial audiométry.
Jdurnal Otdlaryngology. 6:90-117, 1977.

Ramos Diaz, F.: Sindrome de Treachér'cbllinsl_

o Obserydciﬁp-de un caso y revisidn de la'litera—.{

‘tura. Revista Clinica Espaiiola, Tomo 166}iNﬁm;,1f2;

1982,

22.

Roggt#}'ﬁégiMandibulofacial d}sdstésis:”Tfeaﬁher

';polliﬁs?sdefume. Simposium oﬁ Crbﬁi6fé¢i§1:

'“Spfgﬁry}'ﬂdsbf 1978.



24 .-

25.-

26.-

28.-

53

Rogers, B.: Plastic surgical reconstruction of
Treacher Collins syndrome. Simpesium of Cranio-
facial Surgery, pag. 447, Mosby 1978,

Sando, I., Hemenway, W. G,, Morgan, W, R.:
Histopatology of the temporal bones in mandibu-
lofacial dysostosis. Trans. Amer. Acad. Opthal.
and Otol.,, 72:913-924, 1908,

Snyder, C. C.: Bilateral facial agenesia {(Treacher
Collins syndrome)., Am.J., Surg., 92:81-87, 1956,
Stool, S. E.: Role of Otorhinolaryngologist in
the.management of craniofacial anormalies.
Simposium of Craniofacial Surgery, pag. 144,
Mosby 1978.

Stovin, J. J.: Mandibulofacial dyspstosis.
Radiolngy, 74:225-231, 1960. _

Strand, R.D.: Radicgraphy of mandibulofaciqi
dysostosis. Simposium of Craniofa;ial_Sﬁréeff,

pag. 444, Mosby 1978.



	Portada
	Índice
	Introducción
	Objetivo
	Material y Método
	Resultados
	Discusión
	Bibliografía



