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RESUMEN 
 

 La meningitis recurrente bacteriana es una entidad clínica poco frecuente, la 

cual puede asociarse a inmunodeficiencias de complemento, asplenia e 

hipogammaglobulinemia, por otra parte puede ser secundaria a fístula de líquido 

cefalorraquídeo (FLCR) traumática o congénita, éstas últimas como consecuencia 

de alteraciones en el desarrollo de la base del cráneo o el oído interno  en el 

periodo prenatal, como la displasia de Mondini. 

 La displasia de Mondini, es una malformación del oído interno, en donde,  la 

cóclea sólo presenta una y media vueltas en lugar de dos y media vueltas como es 

normal, lo anterior por cambios en el desarrollo embrionario, puede haber 

alteraciones en el aparato vestibular y además estos pacientes tiene un alto riesgo 

de presentar FLCR; clínicamente el paciente presenta hipoacúsia severa, profunda 

o anacúsia, generalmente en los pacientes que tienen FLCR translaberíntica hay  

anacúsia; éstos casos son raros pero potencialmente fatales y subdiagnosticados, 

cuando la fístula es espontánea se presenta generalmente entre los 5 y 10años de 

edad y puede sospecharse clínicamente de 3 maneras diferentes: 

1. Rinorráquia escasa. 

2. Otorráquia u otitis media persistente. 

3. Meningitis bacteriana recurrente. 

La malformación de Mondini, puede tener un componente hereditario, sin 

embargo muchos de los casos son esporádicos y la malformación es unilateral, en 

realidad el hecho de que la malformación sea bilateral es muy raro. En muchos de 

los pacientes el diagnóstico es difícil principalmente en los niños pequeños o en 

quienes la malformación es unilateral y el oído sano presenta audición normal,  

además de  no haber presentado FLCR o meningitis, en estos pacientes  debe 

existir la sospecha clínica de malformación de oído interno cuando hay hipoacúsia 

unilateral, por lo tanto debe realizarse una tomografía computada de alta 

resolución con cortes finos, la cual determinará el tipo de malformación. En cuanto 
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a los pacientes en los que se sospecha o es evidente una  FLCR es importante 

realizar una cisternotomografía (tomografía computada de alta resolución con 

medio de contraste intratecal), este estudio de imagen mostrará la malformación y 

el trayecto de la FLCR, ayuda a determinar si la fístula  es perilinfática o 

translaberíntica y a planear el abordaje quirúrgico que el paciente requiere. 

El tratamiento va encaminado a eliminar el peligro potencial de  nuevos 

cuadros de meningitis que comprometen la vida y/o dejan secuelas neurológicas 

permanentes, además de favorecer la comunicación del paciente con sus 

semejantes y  el medio ambiente, por lo que se debe llevar a cabo lo siguiente: 

1. Sellar la FLCR, mediante cirugía, el abordaje será individualizado según 

    el caso del paciente. 

2. Mejorar la comunicación del paciente; en casos donde la malformación 

    de Mondini es bilateral, con anacúsia de ambos oídos, hay que rehabilitar 

    al paciente con lectura labio facial, y en ocasiones éstos pacientes serán 

    candidatos a implante coclear. Por otra parte los pacientes con 

    malformación de Mondini unilateral o con hipoacúsia de diferente 

    grado, pueden ser candidatos a aplicación de auxiliares auditivos. 
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ANTECEDENTES 
 
 La meningitis recurrente bacteriana es una entidad clínica poco frecuente, la 

cual puede asociarse a inmunodeficiencias de complemento, asplenia e 

hipogammaglobulinemia, por otra parte puede ser secundaria a fístula de líquido 

cefalorraquídeo (FLCR) traumática o congénita, ésta última como consecuencia 

de malformaciones del laberinto óseo y presencia de trayectos fistulosos que 

comunican el espacio subaracnoideo y el oído,  secundarias a alteraciones en el 

desarrollo de la base lateral del cráneo o el oído interno  en el periodo prenatal.  

(1-5). 

 

Embriología del oído interno  
 El oído interno se desarrolla como un engrosamiento o placóda de 

ectodermo en la superficie lateral de la cabeza a nivel del 4º ventrículo en los 

embriones de 4 mm, aproximadamente a la tercera semana de gestación. La 

placóda más tarde se hunde para formar primero una fosa y luego una vesícula, 

separada de la superficie, esta a su vez se divide en 3 partes que forman el 

laberinto membranoso a la 6ª semana de gestación, la porción craneal forma el 

ducto y saco endolinfático, la porción intermedia forma el utrículo, sáculo y 

conductos semicirculares, y por último la porción caudal formará las estructuras 

cocleares. A las 9 semanas de gestación el laberinto membranoso primitivo está 

totalmente formado y ya tiene la forma adulta, sin embargo la cóclea que se 

enrolla en forma progresiva, en ésta etapa únicamente presenta una y media 

vueltas. A las 21 semanas de gestación la cóclea está totalmente formada 

presentando dos y media vueltas, así como los espacios perilinfático y 

endolinfático. El enrollamiento coclear depende del tiempo y quizá se deba a una 

interacción epidermomesenquimática. (Esquemas 1 y 2). (6-8). 
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Esquema 1 

Desarrollo del oído interno en diferentes edades

 
  

10 semanas 8 ½ semanas 

7 ½  semanas 6 semanas 
5 semanas 

Esquema modificado por la Dra. Ma. Guadalupe Isabel Montes Dorantes, basado en la figura original de: 
Bast, TH, y Anson, BJ: The temporal bone and ear. Springfield, III. Charles C. Thomas, Publisher. 1949. 
 
 
 
 
 
 
 
Esquema 2 
    
 

 
 
 
Esquema modificado por la Dra. Ma. Guadalupe Isabel Montes Dorantes, basado en la figura original de: 

   Oído interno totalmente formado. 25 semanas de gestación 

Bast, TH, y Anson, BJ: The temporal bone and ear. Springfield, III. Charles C. Thomas, Publisher. 1949. 
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Morfología coclear 
  El laberinto membranoso está suspendido, dentro del laberinto óseo, el 

espacio entre éstos 2 continentes está ocupado por perilinfa. El laberinto óseo o 

cápsula ótica esta formada por hueso compacto delgado y muy fuerte.  
 La cóclea esta formada por 2 ½  vueltas alrededor de un modiolo central y 

su longitud total es de aproximadamente 33mm; en la parte intraluminal se divide 

en 3 cámaras, llamadas: Rampa vestibular, rampa timpánica y rampa media; la 

rampa vestibular inicia en el vestíbulo y se extiende hasta el modiolo para 

comunicarse con la rampa timpánica en el ápex de la cóclea, a ésta área de 

comunicación se le llama helicotrema. La rampa vestibular está separada de la 

rampa media por la membrana de Reissner, y la rampa timpánica de la rampa 

media por la membrana basilar y el órgano de Corti. El acueducto vestibular es un 

canal óseo que sale directamente  al vestíbulo, medial al canal semicircular 

posterior y hacia  la fosa posterior, este conducto es un espacio potencial entre la 

fosa craneal posterior y el oído interno, sin embargo debe estar colapsado 

normalmente.( Esquemas 3 ). (6-8).  

    
 
Esquema 3 
 

 
Esquema tomado de Internet, anónimo. 

Acueducto vestibular 
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Malformación de Mondini 
 
 La displasia o malformación de Mondini, es una malformación del oído 

interno, en donde el desarrollo del laberinto se detiene alrededor de la 7ª semana 

de gestación, morfológicamente la cóclea sólo presenta una y media vueltas en 

lugar de dos y media vueltas como es normal, (Esquema 4) puede haber 

alteraciones en el aparato vestibular tales como alargamiento del acueducto y 

saco endolinfático, acueducto vestibular y en algunos casos de defectos 

anatómicos más extensos, dehiscencia del nervio facial y de la carótida petrosa,  

además estos pacientes tienen un alto riesgo de presentar FLCR translaberíntica 

por patencia del acueducto coclear o de desarrollar FLCR espontánea (9-10). 

 Dentro de las hipoacúsias congénitas, aproximadamente un 30% 

corresponde a malformaciones del oído interno, dentro de las que se encuentra la 

malformación de Mondini. (11)  

Clínicamente el paciente presenta hipoacúsia severa, profunda o anacúsia, 

generalmente en los pacientes que tienen FLCR translaberíntica hay  anacúsia; 

estos casos son raros pero potencialmente fatales y subdiagnosticados, cuando la 

fístula es espontánea se presenta entre los 5 y 10 años de edad y puede 

sospecharse clínicamente de 3 maneras diferentes: 

1. Rinorráquia escasa: El líquido cefalorraquídeo pasa a través de la trompa 

    de Eustaquio y sale por la nariz. 

2. Otorráquia   si   hay  perforación  timpánica  o  presencia  de  otitis  media 

    secretora crónica, rebelde a tratamiento o recurrente. 

3. Meningitis bacteriana recurrente. 

 La malformación de Mondini, puede tener un componente hereditario, 

actualmente se ha analizado genéticamente a las familias que presentan 

hipoacúsia congénita en varios de sus miembros encontrando que es más 

frecuente en los varones y rara en las mujeres, debido a una microdeleción en el 

locus DFN3 del cromosoma X. (12). Sin embargo muchos de los casos son 

esporádicos y la malformación es unilateral.  La malformación  bilateral es muy 

rara. (11- 14). 
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Esquema 4 

 

 
 

Cóclea 
malformada
1 ½ vueltas

 Malformación de Mondini 

 
 
Cóclea normal 

 

 
 

Cóclea normal 
2 ½  vueltas

Esquema 4 original : Dra. Ma. Guadalupe Isabel Montes Dorantes. 

 

En muchos de los pacientes el diagnóstico es difícil principalmente en los 

niños pequeños o en quienes la malformación es unilateral y no han presentado 

FLCR o meningitis, en estos pacientes debe existir la sospecha clínica de 

malformación de oído interno cuando hay hipoacúsia, por lo que es importante la 

realización de estudios de imagen no invasivos,  como  la tomografía computada 
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de alta resolución con cortes finos del oído simple, el medio de contraste 

intravenoso no es necesario dado que lo que se quiere visualizar son las 

estructuras óseas del oído interno y la base de cráneo lateral que determinará el 

tipo de malformación. En cuanto a los pacientes en los que se sospecha FLCR es 

importante realizar una cisternotomografía (tomografía computada de alta 

resolución con medio de contraste intratecal), este estudio de imagen mostrará la 

malformación y el trayecto de la FLCR, así mismo nos ayudará a determinar si es 

perilinfática o translaberíntica. (13-15). 

El tratamiento va encaminado a eliminar el peligro potencial de  nuevos 

cuadros de meningitis que comprometen la vida y/o dejan secuelas neurológicas 

permanentes, además de favorecer la comunicación del paciente con el medio 

ambiente, por lo que se debe llevar a cabo lo siguiente: 

1. Sellar la FLCR mediante cirugía. El abordaje será individualizado según 

    el caso  del paciente.    Pueden utilizarse  abordajes  transtimpánicos   o 

    retroauriculares  y  obliterar  la  cavidad  del oído medio con músculo y/o 

    grasa,  así  mismo  se  pueden  utilizar  pegamentos  de fibrina de última 

    generación  para  el  sello  de  la  fístula  si  se  visualiza  ésta en un sitio 

    específico. (16) 

2. Mejorar la comunicación del paciente; en casos donde la   malformación 

    de Mondini es bilateral, con anacúsia de ambos oídos, hay que rehabilitar 

    al paciente con lectura labio-facial, y en ocasiones éstos pacientes serán 

    candidatos  a  implante  coclear. (17)  Por  otra  parte  los  pacientes  con 

    malformación de  Mondini  unilateral o con hipoacúsia de diferente grado 

    pueden ser candidatos a aplicación de auxiliares auditivos. (18,19) 

 Por otra parte es importante mencionar que los pacientes con malformación 

de Mondini deben ser manejados por un grupo de especialistas, tales como 

pediatra, audiólogo, otorrinolaringólogo, genetista, terapistas de lenguaje, etc. 

Cada uno de ellos juega un papel importante en el manejo ya que todas estas 

especialidades son complementarias en éste padecimiento. (20)  
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OBJETIVO  
 
 Dar a conocer una patología poco frecuente,  revisar la bibliografía de la 

misma para poder diagnosticarla, mostrar  el manejo multidisciplinario que 

requiere  y presentar el caso de un paciente atendido en nuestro instituto.  

 
CASO CLINICO  
 Se presenta el caso de una paciente femenino de 12años de edad, sorda 

debido a anacúsia bilateral congénita,  quien ha presentado 9 episodios de 

meningitis bacteriana, siendo el primero a los 6 meses de edad, y el  cual dejó 

mínima secuela neurológica, posteriormente presenta otros 4 episodios de 

meningitis bacteriana entre los 8 y 10 años de edad, durante el último episodio se 

sospecha de una FLCR, la cual no es evidente por oído ni por nariz, por lo que se 

realizan estudios de imagen de tomografía computada de oídos diagnosticándose 

malformación de Mondini bilateral (foto A), posterior a su estudio la paciente 

presenta nuevamente meningitis neumococcica (6º episodio), por lo que después 

de su tratamiento se decide realizar una cisternotomografía en donde se hace 

evidente FLCR bilateral(Foto B), por lo que se realiza una plastía de FLCR en oído 

izquierdo mediante abordaje endomeático, usando grasa autóloga para su cierre, 

sin embargo falla el procedimiento ya que el drenaje subaracnoideo posquirúrgico 

disfuncionó, y al no haber depleción de LCR, la presión del mismo desplazó el 

injerto de grasa y nuevamente se presentó la fístula, así mismo presenta un 7º 

episodio de meningitis bacteriana, al remitir el mismo se realiza plastía de la FLCR 

nuevamente en  oído izquierdo, ahora colocando el drenaje subaracnoideo 24hrs 

antes del procedimiento depletando la cavidad craneana y utilizando en ésta 

ocasión pegamento de fibrina de 4ª generación para sellar la fístula, en esta 

ocasión el tratamiento quirúrgico tuvo éxito, sin embargo durante el seguimiento y 

antes de la cirugía del oído izquierdo, presenta un 8º episodio de meningitis 

bacteriana por lo que se consideró que ahora es dependiente de la FLCR en oído  
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derecho por lo que se realiza plastía mediante abordaje endomeático usando 

pegamento de fibrina de 4ª generación, sin embargo el procedimiento falló 

probablemente por una pobre depleción de LCR, 1 mes después de esto la 

paciente presenta un 9º cuadro de meningitis neumococcica, por lo que al remitir 

el cuadro la paciente permaneció hospitalizada, se realizó nueva 

cisternotomografía determinando que el oído izquierdo, ya no tiene fístula y el oído 

derecho presenta FLCR persistente (fotos C y D), ante lo anterior se decide 

realizar una obliteración total del oído derecho utilizando pegamento de fibrina de 

4ª generación para sellar la fístula y grasa autóloga  para la obliteración de la caja 

timpánica y la cavidad  mastoidea, se utilizó drenaje subaracnoideo 24hrs antes 

del procedimiento y permaneció 4 días posterior al mismo, con lo anterior la FLCR 

se encuentra sellada, la paciente tiene 3meses de seguimiento postoperatorio y no 

hay evidencia de FLCR, y no ha presentado meningitis. En cuanto a su 

comunicación la paciente se encuentra rehabilitada actualmente cursa el 5º año de 

primaria en escuela especial y se comunica con lectura labio facial y algunas 

señas.  
 

 
Foto A. 
Tomografía axial simple de oídos en donde se observa  
malformación de Mondini bilateral 
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Foto B 
Cisternotomografía en donde se observa paso del medio de contraste intratecal 
hacia el oído interno y oído medio derecho. 
 

 
 
 
 
 
 
 
Foto C    Foto D 
Cisternotomografía            Cisternotomografía 
Oído derecho con               Oído izquierdo con plastía de fístula 
persistencia de FLCR           Se uso pegamento de fibrina  4ª generación 
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DISCUSION   
 La malformación de Mondini es una entidad patológica que engloba  una 

serie de malformaciones mayores del oído interno las cuales se presentan durante 

las primeras semanas del desarrollo fetal, dicha malformación es conocida desde 

su descripción en 1791, y consta de una cóclea que sólo presenta 1 ½ vueltas, 

dilatación del acueducto vestibular y alteraciones de los espacios vestibulares, así 

mismo puede haber trayectos fistulosos que comuniquen el espacio 

subaracnoideo con el oído medio causando así fístula de líquido cefalorraquídeo 

translaberíntica, lo cual pone en riesgo potencialmente alto  de padecer cuadros 

de meningitis recurrente y causar daño neurológico permanente en grado variable, 

e incluso la muerte.  

 La malformación de Mondini generalmente es unilateral, y cursa con 

diferentes grados de alteración auditiva y vestibular, por lo que éstos pacientes al 

tener el oído contralateral sano no dan muestra de la presencia de dicha 

malformación, por lo que un episodio de meningitis puede ser el primer síntoma.  

La forma bilateral de la malformación de Mondini es una entidad clínica muy rara, 

la gran mayoría de los pacientes que presentan una malformación bilateral son 

sordos;  Actualmente con los avances tecnológicos podemos diagnosticar desde 

muy temprana edad si el niño escucha normalmente con la realización de 

emisiones otoacústicas,  y en caso de detectar alteraciones auditivas debemos 

realizar otros estudios audiológicos  como potenciales auditivos evocados al tallo 

cerebral  el cual nos ayuda a diagnosticar más topográficamente la hipoacúsia 

congénita, así mismo todos los pacientes con diagnóstico de hipoacúsia congénita 

deberán someterse a la realización de estudios de imagen, específicamente 

tomografía computada de oído con cortes finos  para descartar malformaciones 

anatómicas del oído, en estos casos no es necesario el medio de contraste 

intravenoso, ya que lo que se quiere visualizar son estructuras óseas.  

 Los pacientes con malformación de Mondini diagnosticada, clínica, 

audiológica y radiológicamente que no han presentado complicaciones 

intracraneales, deben de mantenerse en vigilancia periódica y manejar vacunación  

 



 18

preventiva contra Streptococcus pneumoniae y Haemophylus influenzae  ya que 

éstos gérmenes son los causantes más frecuentes de las complicaciones 

piógenas intracraneales. Por otra parte  desde el primer cuadro de meningitis en 

un niño con hipoacúsia congénita y/o malformación de Mondini se debe realizar 

cisternotomografía de oído, por la asociación de malformaciones del oído interno 

con FLCR, éste estudio es una tomografía computada de oídos con aplicación de 

medio de contraste intratecal, mostrando así si hay o no FLCR y el trayecto de la 

misma. 

  Para el médico de primer contacto debe de ser muy importante tomar en 

cuenta la hipoacúsia congénita y descartar o corroborar por imagen  malformación 

del oído interno, en caso de confirmarse se hay que derivar al paciente con un 

grupo de  especialistas, (pediatra, audiólogo,   otorrinolaringólogo y/o neuro-

otólogo, genetista) para evitar desenlaces fatales o secuelas neurológicas por 

neuroinfección y con ello mejorar la  calidad de vida de éstos pacientes.   
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grupo de  especialistas, (pediatra, audiólogo,   otorrinolaringólogo y/o neuro-

otólogo, genetista) para evitar desenlaces fatales o secuelas neurológicas por 

neuroinfección y con ello mejorar la  calidad de vida de éstos pacientes.   
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