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1. RESUMEN

La microtia se define como una malformacién del oido externo
caracterizada por un pabelldn auricular pequefio y alteracién en
su forma, esta malformacidén engloba un amplio espectro clinico
de anomalias auriculares que difieren en cuanto a su gravedad,
desde anomalias menores hasta la completa ausencia del
pabelldn auricular o anotia. El objetivo de dicha investigacion
consiste en identificar los factores de riesgo causantes de
microtia y a su vez relacionarlos con el grado de malformacidn
de acuerdo a la clasificacion de Hunter. Metodologia: Se trata
de un estudio descriptivo, transversal y de observacién obtenido
de la revision de expedientes clinicos de pacientes con
diagnodstico de microtia atendidos en el INR LGII en el periodo
comprendido de enero del 2015 a diciembre del 2019.
Resultados: Se analizaron 441 pacientes de los cuales el mayor
porcentaje fueron microtias/atresias unilaterales, de éstos, el
oido derecho resultd el mas frecuentemente afectado. La edad
media fue de 7.33 afios con un rango de 0-75 afios, el sexo
masculino resultdé el mas frecuente. La hipoacusia severa
conductiva fue la mds encontrada en este estudio. El diagndstico

mas frecuente, en el que la microtia formaba parte fue EFAV. Los



hallazgos de la tomografia de oidos y mastoides fueron la atresia
del conducto auditivo externo, displasia de cadena osicular y el
trayecto aberrante del nervio facial. Discusion: Ser foraneo,
menor edad, sexo masculino, el antecedente familiar y las
enfermedades crénico degenerativas se relacionan a mayor
posibilidad de tener malformacidn grado 2-3 segun la
clasificaciéon de Hunter. Conclusion: Se exhorta a todo el
personal de salud a la referencia de pacientes con microtia a
hospitales de tercer nivel para su diagndstico y tratamiento
oportuno. Palabras clave: microtia, atresia, clasificacion de

Hunter, factores de riesgo.

2. INTRODUCCION

En México, la microtia se encuentra dentro de las primeras
causas de atencidn en la consulta externa de acuerdo a reportes
de los centros hospitalarios de tercer nivel. De acuerdo a su
prevalencia se ha reportado entre 0.83 y 4.34 por 10,000
nacimientos en estudios poblacionales realizados en algunos
paises de Europa y en Estados Unidos. Es considerado un
problema de salud publica por las alteraciones en la adquisicidn

y desarrollo del lenguaje, aprendizaje, desarrollo cognitivo,



afectivo, social, cultural y laboral; segun la gravedad, naturaleza,
causa y edad de aparicidn, asi como también por los costos que
genera su tratamiento multidisciplinario. Se espera identificar
nuevos factores de riesgo, aunados a los ya conocidos en lo
descrito en la bibliografia, asi como su relacién con los distintos
grados de malformacion segun la clasificacién de Hunter. Dicho
estudio se llevé a cabo en el Instituto Nacional de Rehabilitacién
Luis Guillermo Ibarra Ibarra en la Ciudad de México del periodo

comprendido de enero de 2015 a diciembre de 2019.

3. OBJETIVOS
3.1 GENERAL

Identificar los factores de riesgo asociados al grado de
malformacidén acorde a la clasificacion de Hunter en pacientes
con microtia atendidos en el INR LGIl durante el periodo

comprendido de Enero de 2015 a Diciembre de 2019.

3.2 ESPECIFICOS

-Describir los factores de riesgo asociados en pacientes con

microtia atendidos.



-Describir las caracteristicas demograficas (sexo, escolaridad,
edad de padres, lugar de origen).

-Describir las caracteristicas clinicas (grado y tipo de microtia,
presencia o ausencia de atresia y manifestaciones clinicas) y
paraclinicas (resultados de los estudios de laboratorios,
audiometria, impedaciometria, emisiones otoacusticas, estudios
de imagen).

-Asociar las caracteristicas clinicas como demograficas con los

grados de malformacién de la clasificacidon de Hunter.

4. HIPOTESIS

Es probable que algunas de las caracteristicas o factores
demograficos y clinicos de los pacientes estén significativamente
asociados con los grados de malformacion segun la clasificaciéon

de Hunter.

5. MARCO TEORICO
Definicion e historia
La microtia (OMIM 600674, OMIM 251800) proviene del latin:

“micro” = pequeiia y “otia” = estado de la oreja. Se define como

una malformacién del oido externo caracterizada por un



pabelldn auricular pequefio y con alteracién en su forma. Esta
malformacion engloba un amplio espectro clinico de anomalias
auriculares que difieren en cuanto a su gravedad, desde
anomalias menores hasta la completa ausencia del pabellén
auricular o anotia. La frecuencia de esta alteracién cuando es
bilateral aislada es del 12% comparado con el 50% cuando es
sindromica. Se puede presentar desde anotia, siendo el caso mas
severo, hasta alteraciones menores en la forma y la
implantacion. Se observa mas frecuentemente de manera
unilateral y del lado derecho, y en varones, y puede presentarse
como defecto aislado o asociada con otras alteraciones como
atresia y estenosis del conducto auditivo. (2). La atresia se define
como la ausencia de reabsorcion del tapon meatal, o a un
hipodesarrollo del cartilago de Reichert (segundo arco
branquial), que dependiendo del momento en el que se
produzca la alteracidon dara lugar a una minima malformacion
hasta una agenesia completa. Pueden cursar como alteraciones
aisladas, o bien asociadas a otras malformaciones de otras
estructuras como cuadros sindromicos. (18) (21). La estenosis es
la reabsorcidn parcial del tapon meatal en la etapa gestacional,

genera un conducto auditivo externo de estrechez variable con



riesgo de colesteatoma por descamacion epidérmica. La

membrana timpanica esta presente, pero es hipoplasica. (18)

CLASIFICACION DE MICROTIA
A) Clasificacidn clinica

Existe una gran variedad fenotipica de la microtia, por lo cual a
lo largo de la historia se han propuesto distintas
categorizaciones con base en distintos aspectos: quirurgico,
embriolégico y clinico, lo que ha enriquecido su estudio

permitiendo que se complementen.

En 1926, Hermann Marx publicé el primer sistema de
clasificacién para las anomalias congénitas del oido externo, que
es uno de los mas utilizados en la actualidad (Ver anexos,
Cuadro 1). (16) Posteriormente en 1978 Tanzer, propuso un
nuevo sistema donde se correlacionaban las anomalias con el
abordaje quirurgico (Ver anexos, Cuadro 2). (16) En 1988,
Weerda et al., modificd las clasificaciones preexistentes de Marx
y Tanzer e incluyé las malformaciones menores del pabellén
auricular (Ver anexos, Cuadro 3) (3). Durante el afio 2009

Hunter, realiza una clasificacién, en un intento por estandarizar



la terminologia utilizada hasta ese momento. La mayoria de los
clinicos utilizan esta estandarizacion (Ver anexos, Cuadro 4). (16)
Otras de las clasificaciones mas utilizadas en la actualidad es la

de Altmann, la cual se divide en (Ver anexos, Cuadro 5).

EPIDEMIOLOGIA

Las malformaciones congénitas de oido medio y externo
constituyen aproximadamente un 60% de las malformaciones
gue afectan al hueso temporal. Se piensa que la microtia ocurre
en uno de cada 6,000 a 12,000 nacimientos. Predominio en
hombres 2.5:1 comparado con mujeres. En diferentes paises se
observé predominio en el sexo masculino; en Corea 67,3%,
60,4% en Alemania, 60% en México, 56,7% en los Estados Unidos
y en Asia oriental hasta del 72.75%. Se observdo que es mas
frecuente unilateral que bilateral en una relaciéon 4:1, y
aproximadamente 10% puede ocurrir en forma bilateral. El oido
derecho esta mas frecuentemente afectado con un 53.2% que el
oido izquierdo con un 40% y solo el 6.7% son bilaterales (9). Mas
del 80% de los pacientes presentan hipoacusia conductiva del

lado afectado. Una gran proporcion de pacientes con microtia



bilateral (20-60%) presentan anomalias asociadas. Los defectos
congénitos observados con mayor frecuencia son alteraciones
vertebrales, macrostomia, hendiduras faciales, asimetria facial,
alteraciones renales, defectos cardiacos, microoftalmia,
holoproscencefalia y polidactilia. Muchas de estas alteraciones
se observan también en el Espectro Facio Auriculo Vertebral.
Algunos autores consideran a la microtia como la expresidon
minima de esta entidad. (2)

El 62,2% de los pacientes presentan microtia aislada, y se ha
asociado con anomalias como la microsomia hemifacial, cuyos
datos son muy similares a los de China (37,97%). (9)

En México la microtia se encuentra dentro de las primeras
causas de atencién en la consulta externa en los Centros
Hospitalarios de tercer nivel. Durante el periodo de 2006 a 2010
se atendieron 499 casos en el Hospital Infantil de México
Federico Gomez y 318 en el Hospital de Pediatria del Centro
Médico Nacional Siglo XXI. Entre 2002 y 2006 se identificaron, al
menos, 19 casos familiares. En el Instituto Nacional de
Rehabilitacién se han reportado mas de 149 casos, durante estos

afos. (2)



Esta malformacién es de importancia para la Salud Publica
debido a las diversas alteraciones que ocasiona como la pérdida
auditiva, problema de lenguaje y/o aprendizaje, y secuelas
psicosociales, incluido el estigma asociado con las
malformaciones del oido y que implican un manejo
multidisciplinario que genera que los costos sean considerables
dado que la atenciéon de la discapacidad auditiva y los
procedimientos quirdrgicos multiples para la reconstruccién del
oido son necesarios para estos pacientes.

Por lo anterior y por la demanda en la atencion que representa
esta malformaciéon para los diferentes servicios de salud en
México, es importante que se conozcan sus bases clinicas,

moleculares y hereditarias. (2)

PREVALENCIA E INCIDENCIA

Existen diversas publicaciones a nivel mundial sobre Ia
prevalencia de la microtia. Hay estudios realizados en
poblaciones de algunos paises de Europa y Estados Unidos los
cuales muestran una prevalencia entre 0.8 y 4.34 por 10,000
nacimientos. Otros estudios realizados en Estados Unidos han

reportado consistentemente variaciones étnicas, con una mayor



prevalencia entre los individuos de origen asiatico japonés (3:1)
de las Islas del Pacifico y en poblacidn de origen latinoamericano
(7:1). En la poblacidn de los indios Navajo se ha reportado una
prevalencia de 1 en 1,200.

En México durante el periodo 1978-2010, el Registro y Vigilancia
Epidemioldgica de Malformaciones Congénitas Externas reportd
una prevalencia de 7.37/10,000 nacidos vivos y muertos,
mientras que otros autores han reportado 1: 1,500 recién
nacidos vivos. (2) En México la prevalencia de microtia aislada,
se reportd que se presentd en un 31.72%, siendo desconocida
para los descendientes de éste. (9)

Hoyt y colaboradores realizaron un estudio en el cual analizaron
los datos sobre la vigilancia de defectos congénitos de la Red
Nacional de Prevencidon de Defectos de Nacimiento (NBDPN)
basados en la poblacion de diferentes estados durante los afios
(2002-2006) y encontraron una mayor prevalencia de
anotia/microtia en indios americanos o nativos de Alaska,
hispanos e islefos asidticos o del Pacifico, y una menor
prevalencia entre los no hispanos negros o afroamericanos en

comparacion con los blancos no hispanos. (13)

10



En Estados Unidos se realizé el estudio Nacional de Prevencion
de Defectos de Nacimiento (NBDPS) de casos y controles, el cual
es uno de los estudios mas grandes, con recopilacién de datos
de 1997 al afio 2007, y se analizaron las causas de los defectos al
nacimiento. Se seleccionaron a mas de 30,000 mujeres de 10
estados (Arkansas, California, lowa, Massachusetts, Nueva
Jersey, Nueva York, Texas, Georgia, Carolina del Norte y Utah) se
entrevistaron sobre informacion detallada de los factores
sociodemograficos (etnia hispana nacida en EU o nacida en el
extranjero), de aculturaciéon (educacién materna), asi como
exposiciones maternas antes y durante el embarazo. Los casos
fueron revisados por los genetistas clinicos de los Centros para
establecer la elegibilidad empleando protocolos estandarizados
que incluian la exclusién de todas las condiciones cromosdmicas
y de un solo gen para centrarse en casos de etiologia
desconocida. Se eligieron aproximadamente 30 defectos
congénitos mayores, se incluyeron nacidos vivos, muertes
fetales e interrupciones inducidas del embarazo, asi como
aquellos casos de microtia tipo Il 0 mas graves. Los controles de
NBDPS fueron nifios nacidos vivos seleccionados de la misma

poblacion base sin malformaciones mayores. En dicho estudio se

11



identificaron 507 casos de anotia/microtia, de los cuales 360
(71%) fueron casos aislados, un mayor porcentaje de casos
aislados de anotia/microtia eran hispanos en comparacion con
los controles (55.3 y 23.3%, p <0.01); y un menor porcentaje de
casos aislados eran negros no hispanos en comparacion con los
controles (2.6 y 11.3%, p <0.01). Por lo que observamos que hay
una mayor probabilidad de microtia/anotia en bebés nacidos de
madres hispanas nacidas en EU y en el extranjero que en madres
blancas no hispanas. En cuanto al nivel educativo las madres
hispanas nacidas en el extranjero con escolaridad menor de 12
afos de educacién tuvieron un riesgo mas del doble que las que
completaron mas de 12 afios de educacidn y en las madres que
tuvieron un indice de masa corporal en el rango de obesidad
(+30kg/m?2) su riesgo fue el doble en comparacion con las que
tenian peso normal. Las madres de casos aislados eran mas
propensas a un nivel educativo inferior que los controles (<12
afios) (30.1 versus 17.0%, p <0.01), un ingreso familiar menor a
S 10,000 (27.5 versus 18.8%, p <0.01). Las madres hispanas
menos aculturadas (por ejemplo, aquellas que hablan
predominantemente espafol o que emigraron a los Estados

Unidos después de los 5 afios) tenian aproximadamente cinco

12



veces mas probabilidades de tener un bebé con anotia/microtia
aislada. Los hispanos, nacidos en México (55.4 versus 45.3%, p
<0.01) y que hablaban espafiol en casa (74.6 versus 62.6%, p
<0.01). Los padres hispanos de casos aislados también tenian
mas probabilidades de nacer en México (57.8 versus 47.2%, p =
0.02). (13)

John Harris y colaboradores realizaron un estudio con datos
obtenidos de registros de malformaciones congénitas de
Francia, Suecia y California con un total de 954 casos; en el cual
observaron que la prevalencia varié significativamente
probablemente debido a los diferentes criterios de verificacion
e inclusién, y reportaron una prevalencia de microtia de 0.76 por
10.000 nacimientos en Francia, 2.35 en Suecia y 2.0 en California
en donde se observd una variabilidad poblacional con
prevalencia mas baja en blancos de 1.17 que en hispanos que
fue de 3.23. La proporcidon de casos de anotia fue diferente
significativamente entre poblaciones en California siendo del 2%
entre blancos, del 10% entre hispanos y de 14% en otras

poblaciones (negros, asiaticos y otros).

13



En los casos unilaterales, el lado derecho fue (61%) el mas
frecuentemente afectado principalmente en las formas aisladas

y también se observé mayor frecuencia en el sexo masculino.

En las malformaciones asociadas los defectos cardiacos y las
hendiduras faciales fueron mas comunes (cada uno alrededor
del 30% de los bebes con malformaciones asociadas) seguidos
de anoftalmia o microftalmia (14%) defectos de reduccién de
extremidades o malformaciones renales graves (11%) vy

holoprosencefalia (7%).

De acuerdo a la edad hubo mayor riesgo en las mujeres de 15-

19 afios y de mayores de 40 anos, 1.41 y 1.47 respectivamente.

La multiparidad (mas de 4 embarazos) se asocié también a
microtia; asi como también se asocid a embriopatias por
talidomida e isotretionina y la presencia de Diabetes Mellitus.

(10)

ETIOLOGIA

Marisa A. Ryan y colaboradores realizaron un estudio de casos y

controles en Estados Unidos en el que no encontraron

14



alteraciones cromosomicas ni estructurales. Entrevistaron a 699
casos de madres de lactantes con anotia o microtia y 11,797
controles de lactantes sin malformacion durante 1997 y 2011,
en el cual obtuvieron informacion de las caracteristicas
sociodemograficas, conductuales y clinicas. EI mayor porcentaje
de lactantes con microtia/anotia fueron del sexo masculino (OR,
1,29; IC del 95%, 1,10-1,50), de un embarazo multifetal (OR,
1,68; IC del 95%, 1,16-2,42), de padres de origen hispano (OR
materno, 3.19; IC del 95%, 2.61-3.91; OR paterno, 2.11; IC del
95%, 1.54-2.88), y de padres nacidos fuera de los Estados
Unidos (OR materno, 1.29; IC 95%, 1.06—-1.57; OR paternal, 1.92;
IC 95%, 1.53—-2.41). Las condiciones de salud materna asociadas
con mayor probabilidad de anotia/microtia incluyeron la
obesidad (OR, 1.31; IC del 95%, 1.06—-1.61) y diabetes previa al
embarazo (tipo | OR, 9.89; IC del 95%, 5.46—17.92; OR tipo Il,
4,70; IC del 95%, 2,56-8,63). Se observd menor probabilidad
para las madres afroamericanas (OR, 0.57; IC 95%, 0.38-0.85) y
las madres que tuvieron la ingesta diaria de suplementos que

contenian acido félico (OR, 0.59; IC 95%, 0.46-0.76). (20)

Castilla 'y colaboradores realizaron diversos estudios e

identificaron como posibles factores de riesgo para microtia y

15



anotia: el bajo peso al nacer, mayor paridad materna,
enfermedad materna aguda, uso de medicamentos especificos y
Diabetes Mellitus materna. Los nacimientos multiples, la edad
materna avanzada, el bajo nivel educativo, el origen hispana y
las areas geograficas de gran altitud también se relacionaron
como factores de riesgo para microtia en estudios
transversales. Se observd menor riesgo de microtia en recién
nacidos de madres con ingesta periconcepcional de
suplementos que contienen acido fdlico entre las mujeres no

obesas. (5)

Diferentes estudios indican que la herencia mendeliana es mas
comun en los casos sindromicos y familiares, mientras que las
causas poligénicas o multifactoriales son mas probables en los

casos esporadicos. (2)

Existen numerosos sindromes cromosdmicos asociados con
anomalias del oido, incluidas las trisomias 13, 18 y 21 vy
condiciones de un solo gen, como Treacher Collins y los
sindromes branquiotorrenales. (13)

Muchas malformaciones del oido son de origen genético, y estan

en relacidon con la mutacion de un gen o de la transmision de

16



genes de expresividad variable. La transmision seria en la
mayoria de los casos de tipo autosémico dominante con
penetrancia variable, aunque se han descrito casos de
transmisidn recesiva o ligada al cromosoma X. La mayor parte de
los genes causales intervienen en la regulacion de |la
embriogénesis craneofacial, como en el caso del sindrome de
Treacher-Collins (gen TCOF1). Otros sindromes tienen un origen
genético y anomalias morfoldgicas del oido interno, el sindrome
de Pendred es de herencia autosdémica recesiva, el sindrome de
Waardenburg y el sindrome branquio-oto-renal, son de herencia
autosdmica dominante. El sindrome branquio-oto-renal
presenta malformaciones del oido medio y externo. En las
malformaciones unilaterales, como en el EFAV, el origen
genético no esta claramente demostrado. (2)

Una teoria clasica refiere que las anomalias del desarrollo en los
casos unilaterales podrian ser consecuencia de una isquemia
histica resultante de la obliteracién de la arteria estapediana
durante la embriogénesis. El sindrome de delecidon 22q11.2,
presenta mas de 180 caracteristicas clinicas. Si bien la delecién

tipica comprende mas de 30 genes, el gen TBX1, en particular,

17



ha sido identificado como importante en el desarrollo del oido.
(2)

Pruebas sdlidas respaldan la asociacidn entre la exposicion
gestacional a medicamentos especificos y la presencia de
microtia, de los cuales los teratégenos mas conocidos son los
retinoides como la isotretionina, la talidomida y el
inmunosupresor micofenolato mofetilo. (14)

El reporte de un caso, hijo de madre primigesta de 26 afos, sana
con consumo de isotretinoina 20mg al dia durante los primeros
dos meses de gestacidon para tratar acné comedogénico; el
recién nacido tuvo anotia izquierda y microtia con baja
implantacion del lado derecho, cardiopatia ciandtica congénita,
dextro-transposicion de la gran arteria, comunicacién
interauricular (4 mm) y derivacidn de izquierda a derecha con
funcién biventricular normal (ecocardiografia). En cerebro
presentd lesidn quistica en la fosa posterior que se comunica con
el cuarto ventriculo, agenesia del vermis cerebeloso y agenesia
parcial del cerebelo bilateral (TAC Craneo). Las caracteristicas
sugerian malformacién de Dandy-Walker y agenesia bilateral del
oido externo y medio. Su ultrasonido renal fué normal (14). El

alcohol se ha informado de manera inconsistente como factor

18



de riesgo (14). Los mecanismos por los cuales estas exposiciones

causan microtia no se han dilucidado completamente.

La altitud elevada, generalmente por encima de los 2.500 u
8.200 metros, se ha asociado con microtia en dos estudios
independientes efectuados en América del Sur (5) , en donde
habitan las poblaciones mas grandes que viven a gran altura en
el mundo. Sin embargo, no se sabe si la verdadera asociacién
puede estar relacionada con el origen étnico, dada la alta
proporcion de ascendencia nativa americana en regiones de
gran altitud, o con diferencias en la dieta entre las poblaciones
de baja y alta altitud. (14)

Xia Chen y colaboradores en el afio 2011, en China realizaron
una revision sistematica de 173, 687 casos de nifios con
malformaciones y 11,7 millones de controles y mostraron que
fumar durante el embarazo estaba asociado con multiples
defectos neonatales, incluida microtia. Este estudio encontré
también que los factores ambientales adversos como el tabaco
y alcohol pueden causar anomalias  morfoldgicas
craneofaciales al inducir la metilacion anormal de genes de
susceptibilidad relacionados durante la  morfogénesis

craneofacial (7). La metionina, la vitamina B-12 y el acido félico

19



en la dieta son donantes del grupo metilo metilado por ADN por
lo tanto, si hay una falta de éstos, el estado de metilacién del
gen cambiara, y darda como resultado defectos del tubo
neural, ataxia, labio y paladar hendido, sordera congénita
y microtia. La contaminacién ambiental, con los quimicos
ocupacionales, las emisiones de combustibles fésiles, la
contaminacién del agua y el fumar, liberan sustancias nocivas
como el arsénico y los hidrocarburos aromaticos policiclicos
(benzoxeno), que pueden aumentar la inestabilidad genética y

alterar el metabolismo del material celular. (7)

ANATOMIA DEL OiDO EXTERNO.

Hélix: la raiz del hélix nace del tercio superior de la concha que
coincide con el punto medio de la oreja en su eje craneocaudal.
El cuerpo del hélix asciende y se curva con un radio aproximado
de 1.5 a 1.75 cm. y termina en la cola del hélix a la altura de la
escotadura intertragal. Antihélix: es una estructura curva sin
unos limites claros. La anchura del antehélix a la altura de la raiz
del hélix es aproximadamente de 5 a 8 mm (15 a 25% de la
anchura total de la oreja) y se va ensanchando segun asciende,

para dividirse en las cruras superior e inferior, delimitando entre
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ellas la fosita navicular. Concha: es un espacio céncavo limitado
superiormente por la crura inferior del antehélix,
posteriormente por la porcion mas vertical del antehélix y el
antitrago, inferiormente por la escotadura intertragal vy
anteriormente por el trago. Sus dimensiones son en sentido
vertical un 35- 40% de la altura del pabellédn y en horizontal un
55-60% de la anchura total. Trago y antitrago: el trago es un
relieve cartilaginoso plano que salta por encima de la pared
anterior del meato con formas y tamafios muy variables. Su
altura aproximada es de 2.8 a 3 c¢cm. El antitrago es una
prominencia posteroinferior a la concha. Lébulo: puede tener
multiples formas: redondeado, cuadrado, triangular, con su
pared anterior anclada en toda su longitud a la cara o mas
pediculado. Puede estar incluso ausente. Su tamafio normal es
aproximadamente 1,3 a 1,5 cm (el 25% de la altura total del

pabellon).

Posicion: Depende de la situacién con respecto a la cara, la
inclinacion y la protrusién. Un pabellén perfectamente
construido, pero con una mala posicién da peores resultados
gue uno con peor forma, pero con una correcta posicién.

Situacion: El punto mas alto del pabellén debe corresponder a
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la altura de la cola de la ceja. El nivel inferior suele corresponder
con el ala nasal o con el labio superior, dependiendo mucho de
la longitud y forma del Iébulo. Estos dos niveles son los que
determinan la longitud de la oreja y a su vez coincide con la
distancia que existe entre el borde lateral de la drbita y la raiz
del hélix. La altura normal de la oreja suele ser de 5.5 a 6.5 cm.
la anchura se encuentra entre 3.0 y 4.5 cm. Respecto a la
inclinacion, el eje mayor del pabellén debe ser paralelo al dorso
nasal, variando en grados segln los autores entre 20 y 309
respecto a la vertical. El ultimo punto para considerar es la
protrusion; es la distancia entre el punto mas externo del hélix y

la cabeza. Segun los autores varia entre 1.5y 2.5 cm. (6)
DIAGNOSTICO:
EXAMEN FiSICO

Se debe realizar un examen fisico integral y completo a fin de
definir si se trata de un cuadro puro o sindrémico, en este

ultimo caso se debe solicitar la evaluacién por genetista. (4)
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e Pabelldn auricular y conducto auditivo externo: observar
su forma, estructuras, implantacion, estigmas (fistulas,
apéndices o mamelones).

e Timpano: El timpano serd hipoplasico en los casos de
disgenesias de 2° y 3°.

e Articulacion temporomandibular y rama ascendente del
maxilar inferior.

e Craneo: evaluar aspecto y conformacion de las suturas.

e (Cara: evaluar asimetrias, hipoplasias del maxilar superior
o inferior, apertura bucal, hendiduras palatinas o fisura
submucosa.

e Cuello, térax, abdomen y extremidades: presencia de
quistes branquiales, evaluar caracteristicas del cuello,

térax y miembros superiores e inferiores.

EVALUACION AUDIOLOGICA:
La evaluacién audioldgica debe ser llevada a cabo con gran
cuidado para excluir cualquier asociacion de hipoacusia

sensorineural, lo que haria una cirugia inutil. (1)
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1)

2)

3)

Audiometria: Determina el grado y tipo de pérdida
auditiva y depende de las estructuras afectadas:
hipoacusia conductiva, sensorial, mixta o neurosensorial.
Impedanciometria: Es una herramienta importante para
determinar el adecuado funcionamiento del oido medio.
Emisiones otoacusticas: Evallua la respuesta de las
células ciliadas externas de la céclea ante un estimulo.
Este estudio es importante para la evaluacidn,
principalmente en nifios pequefios con malformaciones
unilaterales para precisar que el oido sano contralateral

se encuentre funcionando adecuadamente.

ESTUDIOS DE IMAGEN:

La tomografia computada de oidos y mastoides con cortes finos,
axiales y coronales de alta resolucion; nos permite valorar el
hueso temporal, mastoides, el timpano, la caja timpanica, su
relacion con el nervio facial, la cadena de huesecillos, y la
conformacion del laberinto éseo. La tomografia multicorte
permite realizar la reconstruccién en 3D de la cadena osicular, y
determina la existencia de malformaciones o alteraciones en la
articulacion incudo-estapedial. La tomografia esta dirigida para

determinar el grado de malformacion y determinar el riesgo y
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prondstico de la correccién quirurgica funcional (Ver anexos,
Cuadro 6). (18)

Jahrsdoerfer propuso una escala de 10 puntos, basada en los
hallazgos topograficos del hueso temporal y en la apariencia del
oido externo. Evaluia 9 dareas criticas de la anatomia del hueso
temporal, y cada area recibe un puntaje determinado el cual nos
indica el pronéstico de la cirugia funcional (Ver anexos, Cuadro
7). Se puede utilizar la Escala de Jahrsdoerfer modificada por los

doctores Martin y Soda (Ver anexos, Cuadro 8). (1)

6. JUSTIFICACION

La microtia es una malformacidn del oido externo caracterizada
por un pabelldn auricular pequeno y con alteracion en su forma,
el cual es considerado un problema de salud publica por las
alteraciones en la adquisicion y desarrollo del lenguaje,
aprendizaje, desarrollo cognitivo, afectivo, social, cultural y
laboral; segin la gravedad, naturaleza, causa y edad de
aparicién, asi como también por los costos que genera su
tratamiento multidisciplinario, para la adquisicon de dispositivos
de ayuda para mejorar la funcion auditiva, la cirugia estética, la

rehabilitacion del lenguaje, aprendizaje y tratamiento

25



ortopédico en aquellos casos que lo requieran. De acuerdo a su
prevalencia se ha reportado entre 0.83 y 4.34 por 10, 000
nacimientos en estudios poblacionales realizados en algunos
paises de Europa y en Estados Unidos. (10) (4). En México la
microtia se encuentra dentro de las primeras causas de atencidn
en la consulta externa de acuerdo a reportes de los centros
hospitalarios de tercer nivel. Durante el periodo de 2006 a 2010
se atendieron 499 casos en el Hospital Infantil de México
“Federico Gémez”, 318 en el Hospital de Pediatria del Centro
Médico Nacional Siglo XXI; en el periodo de 2015 al 2019, en el
INR LGII se atendieron 455 pacientes. (17)

Se reporta que tiene una prevalencia de 7.37/10,000 recién
nacidos, la cual es mds alta que la reportada en otras
poblaciones; por ejemplo, en Estados Unidos es de 2-3/10, 000
recién nacidos, motivo por el cual es importante realizar esta
investigacion para conocer el comportamiento de |Ia
enfermedad. (2)

El Instituto Nacional de Rehabilitacion LGl es una instituciéon de
tercer nivel que atiende a pacientes de todo el pais con
problemas de hipoacusia de diferentes etiologias, asi como

también las de etiologia congénita por malformaciones de oido,
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motivo por el cual es importante realizar esta investigacidn para
conocer el comportamiento de la enfermedad y su presentacién
en nuestro pais, poniendo énfasis en la poblacién que acude a
valoracion en el Instituto Nacional de Rehabilitacion Luis
Guillermo Ibarra Ibarra y lugar de residencia mas frecuente, con
el propodsito de establecer herramientas para un adecuado
control de la misma, intervenciones preventivas y favorecer el
manejo multidisciplinario para una atencion integral que mejore

la calidad de vida de los pacientes.

7. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Existen pocos estudios a nivel internacional y nacional que
relacionen los grados de malformacion de las microtias de la
clasificacién de Hunter con los probables factores de riesgo;
aunque, estudios aislados han encontrado diversos factores de
tipo demografico y clinico asociados con los grados de Ia
clasificacién. En este contexto, nos planteamos la siguiente
PREGUNTA DE INVESTIGACION: ¢Cudles son los principales
factores de riesgo que estan asociados a la clasificacién de
Hunter en pacientes con microtia atendidos en el INR LGll en el

periodo comprendido de enero del 2015 a diciembre del 20197
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8. IDENTIFICACION Y/U OPERACIONALIZACION DE

VARIABLE

VARIABLE

Edad

Escolaridad

Sexo

Origen

Antecedentes
Heredo
Familiares

DEFINICION
CONCEPTUAL

Tiempo
transcurrido
desde el
nacimiento
del paciente,
se expresa en
meses.

Periodo de
tiempo que
una persona
asiste a la
escuela para
estudiar y
aprender.

Caracteristicas
fenotipicas
(biolégicas)

que definen a

un ser
humano como
hombre o
mujer

Lugar de
Nacimiento
del paciente

Padecimientos

diversos que
tengan los
familiares del
paciente

DEFINICION
OPERATIVA

Se obtiene de
la diferencia
entre la fecha
actualy la
fecha de
nacimiento
del paciente.

Interrogatorio
dirigido

Se establece
mediante la
observacion
de los
caracteres
sexuales de la
persona

Interrogatorio
dirigido

Interrogatorio
dirigido

TIPO DE

VARIABLE

Cuantitativa

discreta

Cualitativa
ampliada

Cualitativa
dicotémica

Cualitativa
ampliada

Cualitativa
ampliada

ESCALA DE MEDICION

-No estudié
-Preescolar
-Primaria
-Secundaria
-Preparatoria
-Licenciatura
-Posgrado

-Femenino
-Masculino

-CDMX
-Edo. De México
-Edos. de la Republica

-Microtia unilateral
-Microtia bilateral
-Apéndice preauricular
-Hipoacusia
-E.Crénico-
degenerativas
-Cardiopatias
-Nefropatias
-Abortos previos
-Enf. Tiroideas
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Logoaudiometria

Timpanometria

Reflejo
estapedial

Emisiones
Otoacusticas

Prueba
auditiva que
permite
valorar la
capacidad de
discriminacién
del oido para
comprender el
lenguaje,
estableciendo
el porcentaje
de palabras
entendidas.

Evalda la
movilidad del
complejo
timpano-
osiculary
presion en el
oido medio.

Presencia de
reflejos
acusticos en
las frec de
500Hz,1,2vy4
KHz

Evalda la
funcién de la
céclea, a
través de
energia
acustica
originada por
la actividad de
las células

Se colocan
auriculares al
paciente
dentro de la
camaray se
envian
sefales
verbales a
distintas
intensidades

Se introduce
una sonda en
el oido, una
vez ocluido se
envia un tono
puro de
220v.dy
presion de
+200 a
400mm agua
y la respuesta
es captaday
llevada a un
micréfono
para de
registro de
valores.

Respuesta del
sistema
auditivo

antes sonidos

de alto nivel

Se manda un
estimulo de
clicks
transitorio
cada 20ms

Cuantitativa

discreta

Cualitativa
ampliada

Cualitativa

dicotémica

Cualitativa

dicotémica

Tipo de patrén:
-Patrén conductivo
-Patrén sensorial

Clasificaciéon de Jerger

Patrén de curvas:
-Curva A
-Curva B
-Curva C
-Curva As
-Curva Ad

-Ausentes
-Presentes

- Ausentes
- Presentes
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Tomografia de
oidos y
mastoides.
Tomografia de
alta resolucién
en cortes axiales
y coronales

Escala
Jarshdoerfer

pilosas
externas.

Estudio del
hueso
temporal que
permite la
identificacion
de las
estructuras
del oido en su
totalidad.

Escala de 10
puntos,
basada en los
hallazgos
topogréficos
del hueso
temporaly en
la apariencia
del oido.

Paciente
acostado
sobre la
camilla, esta
se desplaza
hacia el
centro del
equipo para
obtener
imagenes de
estructuras
anatémicas.

Hallazgos
tomogréficos

9. MATERIALES Y METODOS

Cualitativa
ampliada

Cuantitativa
discreta

-Normal
-Atresia de CAE
-Estenosis de CAE
-Displasia de cadena
osicular
-Trayecto del nervio
facial
-Colesteatoma/
otomastoiditis

<4

00 N O Wn»

Realizamos un estudio de investigacion clinica descriptivo,

retrospectivo y transversal, revisando 441 expedientes clinicos

de pacientes con diagndstico de microtia atendidos en el INR

LGII.

Se recogieron los siguientes datos: edad, sexo, ciudad de origen,

estado de la republica mexicana, escolaridad, antecedentes

heredofamiliares, factores de riesgo prenatales y perinatales,
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consanguinidad, endogamia, microtia unilateral o bilateral,
atresia unilateral o bilateral, grado de microtia segin la
clasificacién de Hunter, tipo de caso (Unico o familiar), presencia
de anomalias asociadas, severidad y tipo de hipoacusia medida
por medio de audiometria, medicion de integridad de oido
medio medido por timpanometria, integridad del reflejo
estapedial y presencia o ausencia de emisiones otoacusticas,
hallazgos tomograficos y puntaje prondstico segun la

clasificacion de Jarshdoerfer.

10. RESULTADOS

Del total de la muestra de 441 pacientes, por lugar de origen, el
52.6% proceden de la Ciudad de México y el 47.4% son foraneos.
La distribucién de los foraneos y en orden de frecuencia es la
siguiente: Edo. de México (32.0%), Veracruz (2.3%), Guanajuato
(2.0%), Guerrero y Oaxaca (1.8%), Puebla (1.6%) e Hidalgo
(1.1%).
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CIUDAD DE ORIGEN DE
PACIENTES CON MICROTIA

55.00%

50.00%
40.00%

Ciudad de México Foraneos

Fuente: Elaboracion propia

DISTRIBUCION DE ESTADOS
FORANEOS CON MICROTIA

Hidalgo m
Puebla
Oaxaca
Guerrero
Guanajua...
Veracruz
Edo. Mx

0% 10% 20% 30% 40%

Fuente: Elaboracién propia

El rango de edad fue de 0 a 75 afios, con una edad media de

7.33 afos y DE 10.66

Por sexo, observamos que el 44.4% son del sexo femenino y el

55.3% del sexo masculino. (Ver Tabla 1)
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Tabla 1. Caracteristicas de microtia segun sexo

SEXO FRECUENCIA PORCENTAIE
Femenino 196 44.4%
Masculino 244 55.3%

La escolaridad predominante en la muestra del estudio fue de la
siguiente manera: sin estudios (37.4%), seguido de primaria

incompleta (22.9%) y preescolar (22%).

Antecedentes heredofamiliares. En 106 casos no se
identificaron antecedentes; 110 casos (24.9%) tuvieron
antecedente de enfermedades crénico-degenerativas (Diabetes
Mellitus e Hipertension Arterial Sistémica) en familiares de
primero y segundo grado, 29 casos (6.6%) tuvieron familiares
con microtia unilateral, solo 2 casos (.5%) presentaron microtia
bilateral, en 17 casos (3.9%) se identificaron antecedentes de
apéndices preauriculares, 13 casos con distintas malformaciones
(2.9%), menos frecuentes los antecedentes de cardiopatias con

2 casos (.5%), 4 casos de nefropatias (.9%), 3 casos de

33



enfermedades tiroideas y sindromes genéticos (.7%) y 5 casos

tienen antecedentes de aborto familiar (1.1%).

Asi mismo se encontraron casos en el que coexisten diferentes
antecedentes heredofamiliares, siendo las combinaciones mas
frecuentes las siguientes: enfermedades crénico-degenerativas
y microtia unilateral con 11 casos (2.5%), 9 casos de antecedente
de hipoacusia y enfermedades crénico-degenerativas (2%), 5
casos con antecedente de enfermedades crénico-degenerativas
y nefropatias (1.1%), 5 casos de malformaciones y enfermedad

cronico-degenerativa (1.1%).

Factores de riesgo. Del total de pacientes, 201 no tuvieron
factores de riesgo pre o perinatales. El resto presentd lo
siguiente: 29 casos tuvieron antecedentes de multiparidad, 25
casos de infeccion de vias urinarias durante la gestacion, 22
casos antecedentes de toxicomanias (alcoholismo, tabaquismo
o drogas), 18 casos con edad materna mayor a 35 afios, 12 casos
exposicion a teratdgenos, 11 casos presentaron antecedente de
aborto previo, 7 casos presentaron Diabetes gestacional vy
enfermedad hipertensiva del embarazo y 5 casos presentaron

alteraciones en el liquido amniético.
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Solo en 3 pacientes se encontré consanguinidad positivay en 11

endogamia positiva.

Microtia. De los casos reportados, la microtia fue bilateral en
113 casos (25.6%), 319 casos unilaterales (72.3%). De los casos
unilaterales, 226 fueron del lado derecho (51.2%) y 93 del
izquierdo (21.1%). Se encontraron 8 casos en el que ya se habian
sometido a tratamiento quirdrgico (representando el 1.8%).

(Ver Tabla 2)

Tabla 2. Caracteristicas de la Microtia

Bilateral 113 25.6%
Unilateral 319 72.3%
Derecho 226 51.2%
lzquierdo 93 21.1%
Otoplastia 8 1.8%

Fuente: Elaboracidn propia

Atresia. Respecto a la presencia de atresia, 53 casos presentaron

atresia bilateral (12%), 304 unilateral (68.9%) y 70 casos (15.9%)
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sin atresia. De las atresias unilaterales, 220 son en oido derecho
(49.9%) y 84 casos en oido izquierdo (19%). Se encontraron 8
casos en el que ya se habian sometido a tratamiento quirurgico

(representando el 1.8%). (Ver Tabla 3)

Tabla 3. Caracteristicas de la Atresia

Bilateral 53 12%
Unilateral 304 68.9%
Derecho 220 49.9%
lzquierdo 84 19%
Sin atresia 70 15.9%
Otoplastia 8 1.8%

Fuente: Elaboracidn propia
Respecto a grado de microtia en oido derecho e izquierdo se

obtuvo lo siguiente. (Ver Tabla 4)
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Tabla 4. Grados de microtia

Grados oD ol
1 67 66
2 133 71
3 138 65
4 1

TOTAL 338 203

Fuente: Elaboracion propia

Malformaciones asociadas y sindromes con microtia. En los 441
casos revisados, 3 casos no presentaron anomalias asociadas
(.7%), en 98 casos no fueron especificadas y en 337 casos hubo
una asociacion (76.4%) o formaron parte de algin sindorme
genético. Las malformaciones y sindromes asociadas fueron:
renales y cardiacas, Espectro Facio Auriculo Vertebral (EFAV),
Sindrome Velo Cardio Facial, Sindrome de CHARGE, Sindrome de

Goldenhar, Sindrome de Towns Brocks y Sindrome de Down.

En los casos de microtia asociada a otras anomalias o como parte
de un sindrome genético observamos 304 casos con EFAV
(69.1%), de los cuales 88 casos son EFAV familiar, 8 casos con

sindrome velocardiofacial (1.8%), 8 casos con anomalias
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cardiacas (1.8%), 3 casos con alteraciones renales (0.7), asi como
otros tipos de sindromes encontrados con menor frecuencia,
por ejemplo: 2 casos (0.5%) de Cornelia de Lange, Sindrome de
ojo de gato y Sindrome de CHARGE, 1 caso (.2%) Sindrome de

Towns Brocks.

Hipoacusia. De acuerdo con el grado de pérdida auditiva
reportada y evaluada a través del estudio de audiometria tonal;
encontramos en oido derecho hipoacusia severa conductiva en
183 casos (41.5%), seguido de 61 casos con hipoacusia profunda
conductiva (13.8%) y 51 casos de hipoacusia media conductiva
(11.6%). En el caso del oido izquierdo se encontré la presencia
de hipoacusia severa conductiva en 103 casos (23.4%), seguido
de 51 casos con audicion normal (11.6%) y 45 casos con
hipoacusia profunda conductiva (10.2%). En el resto de los
pacientes no se realizé estudio de audiometria por ser pacientes
de meses de edad.

En el estudio de logoaudiometria se obtuvo patrén conductivo
en ambos oidos, con 262 casos en oido derecho (59.4%) y 162
casos en oido izquierdo (36.7%). En la timpanometria se
obtuvieron 33 casos (7.5%) con curva A de Jerger y 21 casos

(4.8%) con curva As de Jerger en oido derecho, y en oido
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izquierdo 49 casos (11.1%) presentaron curva A de Jerger, 22
casos (5%) curva As de Jerger y 18 casos (4.1%) curva B de Jerger.
El reflejo estapedial estuvo presente en 32 casos (7.3%) en oido
derecho y en 45 casos en oido izquierdo (10.2%) y ausente en 46
casos en oido derecho (10.4%) y 56 casos en oido izquierdo
(12.7%). Las emisiones otoacusticas solo se realizaron en 32
pacientes del total de la muestra, de los cuales 24 casos

resultaron presentes y 8 casos fueron ausentes.

Hallazgos en estudio de Tomografia Computarizada de oidos y
mastoides. Este estudio se realiz6 en 301 pacientes, no en la
muestra total. En el oido derecho, en 107 casos se identificé
atresia del conducto auditivo externo, displasia de la cadena
osicular y trayecto aberrante del nervio facial, en 33 casos
atresia aislada del conducto auditivo externo, en 3 casos se
encontro particion incompleta de la coclea tipo | e hipoplasia o
agenesia del nervio coclear, en 4 casos displasia vestibular; en

43 casos estudios con datos normales.

Las caracteristicas tomograficas en el oido izquierdo se reportan
de la siguiente manera: En 49 casos se describieron presencia de

atresia del conducto auditivo externo, displasia de la cadena
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osicular y trayecto aberrante del nervio facial, 17 casos
presentaron atresia del conducto auditivo externo de forma
aislada, con menos frecuencia se identificaron la particién
incompleta de la cdclea tipo 1 en 2 casos, la displasia vestibular

en 4 casos; en 65 casos tuvieron resultados normales.

En la clasificacion de Jahrsdoerfer, en el oido derecho, 67 casos
tuvieron un puntaje de 8, 56 casos obtuvieron un puntaje de 7,
23 casos un puntaje 6, 17 casos un puntaje 5, 35 casos un
puntaje menor a 4. En comparacién con el oido izquierdo, 41
casos tuvieron un puntaje de 8, 25 casos obtuvieron un puntaje
de 6, 24 casos un puntaje 7, 15 casos un puntaje menor a 4, 11

casos se ubicaron en un puntaje de 5.

Caracteristicas asociadas a los grados de malformacidn segun

la clasificacion de Hunter en oido derecho

Los hombres obtuvieron una OR de 1.38 para malformacion 2-3
de Hunter, sin embargo no fue estadisticamente significativo p

(0.08).

Comparados con los locales, los foraneos caen en mayor

proporcién en los grados 2-3 de malformacién Hunter con una
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OR de 1.47 (IC95% 0.9-2.2); comparados con otros estados, los
pacientes que provienen del Estado de México constituyen una
mayor proporcion de casos de malformacion grado 2-3 de
Hunter con un riesgo significativamente mayor (p = 0.01) siendo

la OR de 1.77 (IC95% 1.1-2.8).

El riesgo de malformacién grado 2-3 de Hunter es
significativamente mas elevado (p=0.004) en los casos familiares

que en los Unicos con una OR de 1.98 (IC95% 1.2-3.1).

Por ultimo, en la Tomografia de oidos y mastoides el nimero de
alteraciones observadas son mayores en los grados de
malformacién 2-3 de Hunter comparados con los grados 1

(p=0.04). (Ver Tabla 5)

Tabla 5. Caracteristicas asociadas a los grados de malformacion segun

clasificacion de Hunter del oido derecho

Factores asociados Hunter OD p
Grados 2-3 Grado 1
(n=133) (n=205)

Sexo masculino 77 (57.9%) 102 (49.8%) | 0.08
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Origen foraneo 72 (54.1%) 91 (44.4%) 0.08

Edo de México = 54 (40.6%) 57(27.8%)  0.01
Tipo de caso Familiar 51 (38.3%) 49 (24.0%) 0.004
TAC
Atresia CA sola 12 (14.1%) 17 (11.6%)

Atresia CA + Displasia CO +

Trayecto aberrante de

44 (51.8%) 57 (38.8%) 0.04
nervio facial
18 (21.2%) 29(19.7%)
Atresia CA + otras
combinaciones 10 (11.8%) 37(25.2%)
Otras alteraciones 1(1.2%) 7 (4.8%)

Normal

Caracteristicas asociadas a los grados de malformacidn segun

la clasificacion de Hunter en oido izquierdo

En el analisis bivariado para observar los factores asociados al
grado de malformacion en la clasificacién de Hunter en el oido

izquierdo se obtuvieron los siguientes resultados. Comparados
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con los otros estados, los pacientes del Edo. de México tienen
1.89 (IC95% 0.9-3.7, p = 0.05) veces mas probabilidad de
presentar malformacién de los grados 2-3 de Hunter que el

grado 1 de Hunter.

En los pacientes con AHF de enfermedades cronico-
degenerativas se encontré una OR de 2.9 (IC95% 1.0-8.1, p=

0.01) asociada a malformaciones grado 2-3 de Hunter.

Las atresias unilaterales izquierdas y bilaterales tienen mayores
probabilidades de presentar malformaciones grado 2-3 de

Hunter (p=0.001).

Las hipoacusias severas conductiva, profunda conductiva y
profunda sensorial tiene mas probabilidad de estar asociadas a

los grados de malformacién 2-3 de Hunter (p=0.001).

El reflejo estapedial presente es mas frecuente en los grados 1
de malformacién de Hunter (p=0.001) y por ultimo los puntajes
en la escala de Jarshdoerfer son mads bajos en las
malformaciones grados 2-3 de Hunter que en las de grado 1 (p =

0.02). Ver Tabla 6.
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Tabla 6. Caracteristicas asociadas a los grados de malformacion segun

clasificacion de Hunter del oido izquierdo

Factores asociados Hunter P

Grados 2-3 Grado 1

Sexo masculino | 56 (41.2%) 33 (50.0%) | 0.23

Edo de México | 49 (35.8%) 15(22.7%)  0.05

1.89 (1C95%

0.9-3.7)
AHF. Enf. Crénico | 27 (19.7%) 5(7.6%) 0.01
degenerativas
2.9 (IC95%
1.0-8.1)

JAHRSDOERFER | 4.4 +/-1.6 49+/-16 | 0.02

Fuente: Elaboracion propia
Los factores de riesgo no se asociaron significativamente con los
grados de Hunter, para el oido derecho, la p =0.23 y OR es de
0.8 (IC95% 0.5-1.2) y para el oido izquierdo la p = 0.08 con una
OR de 0.6 (IC95% 0.3-1.1). Se puede intuir que para los pacientes

sin factores de riesgo es mas probable que sean Hunter Grado 1.
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11. DISCUSION

La microtia es una malformacién del oido externo caracterizado
por un pabelldn auricular pequefio y alteracién en su forma, con
grados variables de malformacién, desde anomalias menores
hasta ausencia de éste. Se puede presentar en forma aislada,
con anomalias asociadas o ser parte de un sindrome genético.
En México, la microtia se encuentra dentro de las primeras
causas de atencién en la consulta externa en los Centros
Hospitalarios de tercer nivel, como se menciona en reportes
realizados por el Hospital Infantil de México Federico Gomez y
por el Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI.
(17)

El presente estudio muestra que la Ciudad de México es el
estado de origen mas frecuente, sin embargo estos pacientes
acuden a atencion médica teniendo grado 1 de microtia, a
diferencia de los estados foraneos que acuden a dicha atencién
médica con grado 2-3 de la clasificacién de Hunter, en donde el
Estado de México es el mas predominante de los foraneos, muy
probablemente por su cercania en la ciudad de México. El grado
mayor de microtia en los foraneos podria explicarse debido a

gue tienen menor posibilibidad de recibir atencién, diagndstico

45



y tratamiento oportuno ya que no se refieren a valoracién con
grados menores de severidad.

Respecto a la edad y sexo, se obtuvo un amplio rango de edad,
encontrando que los mas pequefios caen en los grados 2-3 de
malformacion segun la clasificaciéon de Hunter. De acuerdo al
sexo, la presentaciéon entre hombres y mujeres no fue
estadisticamente significativa, sin embargo se observd mayor
numero de casos en el sexo masculino, siendo estos ultimos (es
decir, los masculinos) los que presentan mas frecuentemente
grado 2-3 de malformacién segun Hunter. (11)

El 72.3% de nuestros pacientes presentaron microtia unilateral,
siendo el lado derecho el oido mas frecuentemente afectado

con 51.2%, como ha sido descrito en la literatura mundial. (11)

Casi el 70% de éstos presentaron atresia unilateral, muy
parecido a los datos obtenidos en un estudio realizado en un
periodo de 20 afos en 229 pacientes en los cuales el 61%

presentaron atresia completa. (19)

En esta muestra se encontré que las enfermedades crénico

degenerativas pueden tener una mayor incidencia en el
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desarrollo de la microtia, esto ya ha sido bien documentado por
varios autores. (10, 20)

La principal entidad encontrada asociada a microtia fue el EFAV,
en 304 casos, de los cuales casi la tercera parte fueron EFAV
familiar. Otros sindromes y anomalias encontradas también han
sido descritas frecuentemente en la literatura mundial. (17)

Los encontrados en este estudio fueron el sindrome velocardio
facial, las anomalias cardiacas, renales y otros sindromes como
Cornelia de Lange, Sindrome de ojo de gato, Sindrome de
CHARGE y Sindrome de Towns Brocks. (2, 13, 17)

De acuerdo a la severidad de hipoacusia encontrada en nuestro
estudio, la hipoacusia severa conductiva fue la predominante.
Los grados de malformacién 2-3 de Hunter tienen mayor
probabilidad de hipoacusias severa conductiva (p=0.001)
observadas en el estudio de audiometria realizada en estos
pacientes, esto es lo esperado debido a que las malformaciones
con mas frecuencia son de oido externo y medio. Nuestros
hallazgos concuerdan con lo ya descrito en la literatura. (8)
Cabe mencionar que fueron pocos los pacientes en los que se
realizo la timpanometria y la busqueda del reflejo estapedial,

debido a la presencia de atresia de conducto auditivo externo o
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por dificultad para realizarlo por edad, por este motivo es un
estudio que no se realiza de forma rutinaria y no se describe en
la literatura. En los casos en donde hay conducto permeable es
necesario realizarlo por si hubiera problema de oido medio
concomitante que agrave la hipoacusia y pueda tener
tratamiento.

En el estudio de Tomografia de oidos y mastoides observamos
que los grados de malformacidon 2-3 de Hunter representan
mayor posibilidad de alteraciones anatdmicas, siendo lo mas
frecuentemente encontrado la atresia del conducto auditivo
externo, displasia de cadena osicular y el trayecto aberrante del
nervio facial, que es lo esperado, sin embargo, es importante
mencionar que a pesar de ser menos frecuentes también se
encontraron otras malformaciones de oido interno, por
ejemplo: particion incompleta de la céclea tipo |, hipoplasia o
agenesia del nervio coclear y displasia vestibular en ambos
oidos.

Segun la clasificacién de Jarshdoerfer, el puntaje obtenido con
mas frecuencia fue el 8, similar a lo referido en lo reportado por
Patel y colaboradores, que aunque lo que mas frecuentemente

encontrd fue puntuacidon 6, ambas puntuaciones representan
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buen prondstico para realizar intervencién quirurgica funcional.

(19)

12. CONCLUSION

1.

Los casos familiares y las enfermedades crdnico-
degenerativas son los factores de riesgo mas
importantes para que se presente microtia en grado 2-3.
La microtia es un problema de Salud Publica que tiene
repercusiones en el desarrollo de la audicién, del
lenguaje, aprendizaje y en el aspecto psicosocial del
paciente. Debemos educar a todo el personal de salud en
la importancia de la referencia oportuna de los pacientes
a centros hospitalarios de tercer nivel para su
diagnéstico y tratamiento multidisciplinario, y asi poder
brindar una mejor calidad de vida a todos los pacientes
con microtia.

Las limitaciones del mismo dependen de lo que esté

asentado en el expediente.
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14.ANEXOS

Cuadro 1. Clasificacién de microtia descrita por Marx.

Grado I: Oreja anormal con todos sus puntos de referencia identificables.
Grado II: Oreja anormal sin alguno de sus puntos de referencia identificable.
Grado lll: Oreja muy pequefia o anotia.

Rogers (1977) propuso un cuarto grado.

Grado IV: Anotia

Fuente: Jorge Yanine, Carlos Giugliano. Microtia: definicién, clasificacién y tratamiento. Revisién de la literatura. Rev Ped Elec. 2015;12.

Cuadro 2. Clasificacién de microtia descrita por Tanzer, 1978

Tipo I: Anotia

Tipo 2: Oreja pl hipoplasica (microtia).

a. Con atresia del conducto auditivo externo.

b. Sin atresia del conducto auditivo externo.
Tipo 3: Hipoplasia del tercio medio de la oreja.
Tipo 4: Hipoplasia del tercio superior de la oreja.

a. Oreja en cometa o taza
b. Criptotia

c. Hipoplasia del tercio superior completo

Tipo 5: Oreja prominente

Fuente: Jorge Yanine, Carlos Giugli Microtia: definicié ificacion y tr i Revision de la literatura. Rev Ped Elec. 2015;12.
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Cuadro 3. Clasificacién de microtia descrita por Weerda, 1988

Displasia de primer grado: La mayoria de las estructuras de una oreja normal son reconocibles,

deformidades menores.

a. Macrotia

b. Oreja prominente

c. Criptoptia

d. Ausencia de héliz superior

e. Deformidades pequefias

f. Coloboma
g. Deformidades del I6bulo
h. Deformidades de la concha

Displasia de segundo grado: Alguna de las estructuras de la oreja normal son reconocibles.

a. Deformidad de la concha tipo Il

b. Minioreja

Displasia de tercer grado: Ninguna estructura de la oreja normal es reconocible.

a. Unilateral

b. Bilateral
c. Anotia
Fuente: Bartel-Friedrich S, Wulke C. Clasi ion y di ico de malformaci del oido. GMS Curr Top Otorrinolaringol Cabeza

Cuello Cirug. 2007;6:Doc05.

Cuadro 4. Clasificacién de microtia descrita por Hunter, 2009
Tipo I: Pabell6n auricular pequefio que conserva todos sus componentes anatémicos, pero la longitud es
de 2DE por debajo de la media.

Tipo II: Tejido residual del cartilago vertical con presencia de algunas estructuras del pabellén auricular y

con una longitud mayor a 2DE por debajo de la media.
Tipo lll: Masa de tejido irregular sin parecido al pabellén auricular.

Tipo IV: Ausencia del pabell6n auricular.

Fuente: Jorge Yanine, Carlos Giugliano. Microtia: definicién, clasificacién y tratamiento. Revisién de la literatura. Rev Ped Elec. 2015;12.
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Cuadro 5. Clasificacién de Altmann

GRADO |

La oreja puede ser normal, o existir algin indicio de malformacién.

El CAE puede ser normal, o hipoplésico en toda su extension.

(Malformaciones menores) . i .
- Membrana timpanica normal, con frecuencia puede ser gruesa opaca.

El mango del martillo puede encontrase con deformidad o en posicién
andémala.

GRADO Il

Comprende la mayoria de las malformaciones del oido.

- El CAE es hipoplasico o aplasico, o puede terminar en fondo de saco con
(Malformacién moderada) g s e
uno o dos trayectos fistulosos que conducen a una membrana timpanica

rudimentaria.

Las malformaciones osiculares son comunes.

Nervio facial puede encontrarse hipoplésico o estar ausente, pueden faltar
los nervios petrosos superficiales mayor y menor, asi como la cuerda del
timpano.

GRADO Il

La oreja se observa con deformidad o estar ausente (anotia).

El CAE es aplasico, en ocasiones se observa un CAE rudimentario que

(Malformaciones severas) . " : . X
consiste en tejido conectivo y epidermis o en un trayecto fistuloso.

- La apdfisis mastoides es fistulosa y no se ha neumatizado. El oido medio y
el antro pueden estar representados Ginicamente por una luz.
- Son muy frecuentes las malformaciones del oido interno.
Fuente: Subdireccién de Audiologia F v P de L. Guia clinica de malformaciones de oido externo, medio e interno.
Cuadro 6. SIGNOS TOMOGRAFICOS DE MALFORMACION
Malformacién del conducto auditivo externo

enla i de la cavidad til

Deformidad de los huesecillos

Huesecillos rudimentarios o aplasicos

Fusién incudomaleolar

en la unién

Hipoplasia de la cavidad timpénica

Estenosis u oclusién de ventana oval o redonda

Desarrollo incompleto de la céclea

Aplasia coclear con o sin aplasia del nervio vestibulococlear

Displasia o aplasia de los conductos semicirculares

Displasia del vestibulo

Acueducto vestibular y saculo dilatados

Trayecto aberrante de los vasos de la base de créaneo y del nervio facial

Fuente: Orfila D, Tiberti L. Atresia Congénita Del Oido Y Su Manejo. Rev Médica Clinica Las Condes. 2016;27(6):880-91
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Cuadro 7. ESCALA DE JAHRSDOERFER

Caracteristicas Puntos

Presencia de estribo 2

de 1
Espacio de oido medio presente 1
Cadena oscicular presente i
Complejo incudo-maleolar 1
Complejo incudo-estapedial 1!
Ventana oval 1
Trayecto del nervio facial 1
Apariencia del oido externo 1
Puntaje mdximo 10

Fuente: Orfila D, Tiberti L. Atresia Congénita Del Oido Y Su Manejo. Rev Médica Clinica Las Condes. 2016;27(6):880-91

Cuadro 8. ESCALA DE JAHRSDOERFER MODIFICADA
Puntos  Prondstico

Caracteristicas: Puntos

8 Excelente
1. Neumatizacién completa 1
2. Permeabilidad del CAE 1 7 Muy bueno
3. Espacio del oido medio 1 6 Bueno
presente
4. Cadena osicular presente: 5 Regular
a) Complejo martillo-yunque i
b) Estribo 1 & Malo
5. Ventana oval 1

6. Nervio facial:
a) Porcién timpénica 1

b) Porcién mastoidea il

Fuente: Subdireccién de Audiologia F y P de L. Guia clinica de malformaciones de oido externo, medio e interno. 2012;1-22.



