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Introduccién

Las malformaciones del oido interno causan con frecuencia hipoacusias severas a profundas, e
incluso anacusia dependiendo de la gravedad de la malformacion. Estas alteraciones pueden

estar asociadas 0 no a sindromes genéticos.

Las anomalias del conducto auditivo interno son malformaciones raras que incluyen alteraciones
en la forma, tamafio u orientacion (13). Incluyen atresia, estenosis, aplasia, hipoplasia y
duplicaciéon del conducto (12,14), son poco comunes; solo al 20% de los pacientes con pérdidas
neurosensoriales se les detecta alguna malformaciéon por tomografia computada. Estas
alteraciones suelen ser unilaterales y estan asociadas con malformaciones de oido interno, medio
y externo asi como aplasia o hipolplasia del nervio vestibulococlear principalmente en su rama

coclear(15).



1. Marco teorico.

Las anormalidades del nervio se presentan aisladas y en asociacion a estenosis del conducto
auditivo interno y/o malformaciones congénitas de laberinto. Una posible explicacion de que sea
un hallazgo aislado asociado a anormalidades del nervio puede ser por el desarrollo
embrioldgico del laberinto y del nervio craneal VIII. El desarrollo de la céclea humana inicia
cuando aparece la placoda o6tica durante la tercera semana de gestacion, esta placoda se
transforma en vesicula oOtica que dara origen al conducto endolinfatico, al utriculo, saculo,
conductos semicirculares y coclea. A la 92 semana la céclea esta completamente desarrollada e
inicia la aparicion del epitelio neural. Los neuroblastos del ganglio coclear se separan del epitelio
otico. Las primeras fibras aferentes entran indiferenciadas al epitelio 6tico a las 10 semanas de

gestacion. (1)

Embrioldgicamente la osificacion del conducto auditivo interno esta intimamente relacionado con
la calcificacion de la cdpsula otica. Las variaciones en el desarrollo y neumatizacion del hueso
temporal influyen en el tamafio, la forma y la orientacion del conducto auditivo interno. La
migracion de los neuroblastos desde la cresta neural, que constituiran el nervio vestibulococlear,
se acompafia de los osteoblastos que formaran el conducto auditivo interno, aunque en algunas
ocasiones esta migracion no se da de manera coordinada, por lo que podemos tener alteraciones

en el octavo par craneal con un conducto auditivo interno de caracteristicas, normales. (1,2)

Las fibras nerviosas al inicio son abundantes, conforme se va desarrollando el epitelio neural
disminuyen un 25%, esta organizacion se llama estabilizacion neural. El desarrollo coclear y su

diferenciacion dependen de dicha estabilidad neural. (3)

El desarrollo del oido interno no depende solo de algin estimulo neuronal sino también del
desarrollo y diferenciacion de las células ciliadas, su localizacion y especificidad. Existe un
trofismo y una cito-diferenciacion en las fibras neuronales aferentes. Hay un factor de crecimiento
gue produce la vesicula oOtica que es necesario para la supervivencia de las neuronas y la

estabilizacion neuronal. (3)

El VIl par craneal y/o la rama coclear pueden estar ausentes en pacientes con coOclea normal,
debido a una alteracion en el efecto tréfico que ejerce la céclea sobre las neuronas cocleares, lo

gue puede resultar en un buen desarrollo con aplasia del nervio coclear. (2)



ANATOMIA:
El conducto auditivo interno es una estructura ésea, un canal neurovascular, que da paso al
nervio vestibular, coclear, facial, nervio intermedio, la arteria laberintica y la vena de la fosa

craneal posterior.

Se distinguen tres regiones:
1. El meato

2. Elcanal

3. Elfundus (4)

La duramadre y la aracnoides del conducto auditivo interno se extienden a la lamina cribosa. La
cresta falciforme divide a la lamina cribosa en dos porciones: una superior y otra inferior,

proporcionando alojamiento para la duramadre. (4)

El compartimento superior también es dividido por una cresta vertical en dos, uno anterior que
contiene el nervio facial y al nervio intermedio y uno posterior que contiene al nervio vestibular
superior. En el compartimento inferior el nervio coclear pasa por el cuadrante anterior, mientras

gue el nervio vestibular inferior ocupa el cuadrante posterior. (4,5)

Estudios radiologicos han demostrado que 58% de los conductos tienen una orientacion de 80 a
90 grados con respecto al plano sagital y el 37% de los conductos de 91 a 100 grados en el

mismo plano. (5)

El conducto auditivo interno nace en la cara posterosuperior del pefiasco (a nivel de la fosa
craneal posterior) y se dirige hacia fuera y hacia atras. Mide aproximadamente 1cm de largo y
0.4cm de ancho. Como ya se menciono el fondo del conducto esta dividido en 2 partes, superior
e inferior, por una cresta horizontal llamada cresta falciforme. También existe una cresta vertical,
bien marcada arriba donde recibe el nombre de barra de Bill, y poco marcada abajo, que

subdivide el fondo del conducto en otras 2 partes, anterior y posterior. (4)



De este modo queda dividido el fondo del conducto en 4 porciones: antero superior, donde
penetra el nervio facial, acompafiado por el intermediario de Wrisberg al acueducto de Falopio;
antero inferior, donde sale el nervio coclear, postero superior donde sale la rama vestibular
superior, y postero inferior, donde sale la rama vestibular inferior. Esta misma disposicion
anatomica es la que siguen los nervios dentro del conducto mismo, es decir que anteriormente
corren por arriba el nervio facial y por abajo el coclear, mientras que posteriormente corren los

nervios vestibulares superior e inferior. (4)

A nivel de la fosa craneal media, los principales elementos anatémicos que hayamos debajo de
la duramadre son de adelante atras: la fosita del ganglio de Gasser, los nervios petrosos
superficiales y la eminencia arcuata (que corresponde al conducto semicircular superior). Los 2
ultimos tienen relaciones bastante constantes con el conducto auditivo interno, constituyen los

anicos reparos anatdmicos para hallarlo desde la fosa craneal media. (4)

Fisch ha observado que el conducto auditivo interno se encuentra formando un angulo de 60
grados con la eminencia arcuata, siendo respectivamente los brazos anterior y posterior de dicho

angulo. (3)

Fisch y House abordaron el conducto auditivo interno utilizando la eminencia arcuata como la
referencia primaria que tiene una relaciobn cercana con el canal superior, la cual varia
dependiente del grado de neumatizacion del hueso temporal. Se observo que el canal superior
forma un angulo de 60 grados con respecto al nervio vestibular superior, este hecho se utiliza

para localizar el limite posterior del conducto auditivo interno. (3)

Portman y Cohan refieren que el conducto auditivo interno se encuentra 10mm por delante de la
eminencia arcuata, a lo largo de una linea paralela al borde superior del pefiasco pero que pase

por el 4pex del conducto semicircular superior. (3)

El nervio petroso superficial mayor sale del foramen de Falopio, llegando luego al ganglio

geniculado, al facial y finalmente el conducto auditivo interno. (4)

En la medicion por tomografia del conducto auditivo interno se considera estenosis cuando el eje
transversal es menor a 4 mm y en la medicion en cortes histolégicos cuando es menor a 3 mm,

en cualquiera de sus porciones. (6)



La diferencia en la longitud de los conductos auditivos internos de un oido a otro puede ser de
hasta 4mm. En el didmetro del conducto auditivo interno se refleja de manera indirecta el
volumen del paquete neurovascular que pasa por este conducto. La longitud de todos los
diametros de este conducto estan determinados en gran medida por el grado de neumatizacion
del hueso temporal. (3)

El conducto auditivo interno es uniformemente cilindrico con variaciones de 1 a 2 mm en el
diametro vertical. Algunos canales pueden tener forma de embudo o de reloj de arena por
disminucién en su diametro vertical en la parte distal o intermedia de su trayecto respectivamente,

generando una estenosis del conducto auditivo interno. (6,7)

NERVIOS DEL CONDUCTO AUDITIVO INTERNO

En estudios de Resonancia Magnética es necesario utilizar imagenes que tengan cortes de 1 mm
0 menos para visualizar el nervio facial y el vestibulo coclear, por separado dentro del conducto
auditivo interno. La visualizacién de los nervios es mucho mejor con cortes de 0.7mm, los 4
nervios del conducto auditivo interno pueden ser visualizados y diferenciados con este tipo de
cortes, la reconstruccion en tercera dimension de estas estructuras ofrece una mejor visualizacion

de sus caracteristicas anatémicas morfoldgicas. (8,9)

Los nervios pueden ser medidos con imagenes que tengan una resolucion de cortes de 0.66mm.
El diametro del nervio vestibular en su porcion superior e inferior es dificil de evaluar. Algunas
veces esta division solo se observa en el fondo del conducto auditivo interno. Los diametros del
nervio coclear y facial son mas faciles de evaluar en imagines parasagitales del conducto
auditivo interno. Frecuentemente la porcion coclear del VIII par es mas larga que el nervio facial.
Estos nervios se observan mejor a nivel del angulo cerebelopontino, el nervio coclear fue

encontrado 1.5 veces mas largo que el nervio facial (8,9)



NERVIO VESTIBULO COCLEAR: EIl octavo par craneal, tiene 2 porciones: el nervio vestibular
gue se encarga de enviar las aferencias necesarias para mantener el equilibrio y el nervio
coclear que envia aferencias auditivas. Ambas porciones emergen de manera independiente por

el tronco del cerebro en el surco formado entre el puente y el bulbo raquideo (8, 10)

El nervio vestibular permite la coordinacion de los movimientos oculares de la cabeza, junto con
el vestibulo en el oido interno. Se origina en las células del ganglio vestibular o de Escarpa,
situado al fondo del conducto auditivo interno, atraviesa este conducto junto con el nervio
coclear, nervio facial y la arteria laberintica. Existen cuatro nucleos vestibulares en la union entre

el puente y el bulbo raquideo en la porcion lateral del suelo del cuarto ventriculo. (10)

El nervio coclear se origina en el ganglio espiral o de Corti en el modiolo de la coclea. Las
prolongaciones periféricas de estas células bipolares viajan hasta el ganglio espiral desde las
células ciliares del 6rgano de Corti. Los nucleos cocleares estan en el bulbo raquideo, es uno
dorsal y otro ventral, ambos en la superficie del extremo rostral del bulbo, adyacentes a la base

del pedunculo cerebeloso inferior. (10)

Las alteraciones del nervio estatoacustico en un 75% son unilaterales y 15% bilaterales. La edad
promedio de diagndstico a nivel mundial de malformacién del nervio vestibulococlear es a los 26
meses de edad. Tomar como indicador en diametro y la morfologia del oido interno no son
indicadores de relevancia para determinar la integridad del octavo par craneal (11).



La duplicacion del conducto auditivo interno es una malformacion muy rara Yy solo se han

reportado 16 casos en la literatura hasta el 2010.

Los estudios de imagen del hueso temporal y del oido interno se han convertido en una parte
importante de la evaluacion de estos pacientes. En la reciente literatura existe un limitado namero
de articulos acerca de estudios de imagen en pacientes con pérdidas neurosensoriales y se ha
prestado poca atencion a los nervios incluidos en el conducto auditivo interno. Al dia de hoy, en la
literatura s6lo se cuenta con reportes de casos, Lee y colaboradores son quienes reportan el

mayor numero de pacientes, con 3 casos.



Pacientes reportados a nivel mundial con duplicacion de conducto auditivo interno.

TOMOGRAFIA
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Curtin H, M 32 No se reportd Debilidad Ausenciade | Duplicacién | No se reporté | No se No se
1986 hemicara respuestaen | derecha reportd reporto
derecha pruebas
vestibulares
Weissman No se reportd No se No se Duplicacion | No se reporté | No se No se pudo
J, 1991 reporté reporté izquierda pudo evaluar
evaluar
Casselman | M 42 Hipoacusia Normal No se Duplicacién | Atresia del Presente | Ausente
JW, 1997 neurosensorial reportd izquierda CAE bilateral
bilateral Céclea
normal
Vilain J, M 13 Hipoacusia Normal Sin Duplicacién | No se reporté | Presente | Presente
1999 neurosensorial alteraciones | derecha
derecha
Cho YS, F 18 Hipoacusia Normal Disfuncion Duplicacién | No se reporté | Presente | Ausente
2000 neurosensorial vestibular derecha
derecha leve
FerreiraT, | F 50 Hipoacusia Asintomético | Disfuncion Duplicacién | Displasia Presente | Ausente
2003 neurosensorial vestibular derecha coclear
derecha bilateral bilateral
Dilatacién
vestibular e
hipoplasia del
canal
semicircular
lateral
bilateral
Demir Ol, | M 7 Sindrome de Normal Sin ‘ Duplicacion Estenosis de Presente | Ausente
2005 Klippel Feil alteraciones | derecha CAE bilateral
Microtia grado Displasia de
| derecha, cadena
grado Il osicular
izquierda Céclea
Hipoacusia normal
conductiva
severa
bilateral
Weon YC, | M 28m | Microtia grado | Normal Normal Duplicacién | Estenosis del Presente | Ausente
2007 | derecha bilateral CAE. Ventana
Sin respuesta oval ausente
en PPATC (via plateral
P . 6clea normal
aérea ni 0sea) Canales
semicirculares.
Superiores y
laterales
mostraron
dilatacion de
las &mpulas,
los posteriores
se encontraron
intactos.




Tomografia Computada
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Goktas F 9 Hipoacusia No se No se Duplicaciéon | Displasia de No se No se
Bakar T, neurosensorial | reportd reportd bilateral Mondini realizé realizé
2008 profunda Dilatacion
vestibular
Hipoplasia
del canal
semicircular
lateral
Dilatacién del
acueducto
vestibular
izquierda
Baik HW, F 6 Hipoacusia Normal Disfuncion Duplicacion | Coclea Presente Ausente
2008 neurosensorial vestibular derecha normal
derecha derecha
Tit-Cheng | M 10 Hipoacusia No se No se Duplicacién | No se reportd | No se No se
H, 2009 neurosensorial | reporté reportd derecha realiz6 realizé
profunda
derecha
Audicién
normal
izquierda
Lee SH, F 2m Hipoacusia No se No se Duplicacién | Ninguno No se No se
2009 profunda reportd reportd derecha realiz6 realiz6
derecha
Lee SH, M 9 Hipoacusia No se No se Duplicacion | Ninguno No se No se
2009 profunda reporto reporto derecha realizé realizé
derecha
Lee SH, F 7 Hipoacusia No se No se Triplicacion Ninguno Presente Ausente
2009 profunda reportd reportd derecha
derecha
Kono T, F 14 Hipoacusia Normal No se Duplicacion | Ventana oval | Presente Hipoplasico
2009 neurosensorial reporto izquierda atrésica
izquierda Vestibulo
hipoplasico
Canal
semicircular
posterior
rudimentario
lateral
ausente
Bradley F 5m | Hipoacusia Normal No se Duplicacién | No se reportd | Presente Ausente
W, 2010 neurosensorial reportéd bilateral
profunda
bilateral

CAE: conducto auditivo externo. PPATC: potenciales provocados auditivos de tallo cerebral




2. Justificacién.
Las anomalias del conducto auditivo interno son malformaciones raras que incluyen alteraciones
en la forma tamafio u orientacion del mismo (13). Incluyen atresia, estenosis, aplasia, hipoplasia y
duplicacion del conducto (12,14), son poco comunes; solo al 20% (15) de los pacientes con
pérdidas neurosensoriales se les detecta alguna malformacién por tomografia computada. Estas
alteraciones suelen ser unilaterales y estan asociadas con malformaciones de oido medio y
externo asi como aplasia o hipolplasia del nervio vestibulococlear principalmente en su rama

coclear (15).

Se tiene documentada muy poca informacion acerca de las malformaciones de oido que cursan
con duplicacién del conducto auditivo interno, con pocos casos reportados en la literatura a nivel
mundial. En México no se cuenta con reportes previos al respecto, por lo que consideramos

importante realizar este trabajo.



3. Planteamiento del problema.

Se conocen diversos tipos de malformaciones que van desde el oido externo hasta el oido
interno. Con la utilizacién de estudios imagenologicos como la Tomografia Axial Computada y la
Resonancia Magnética se pretende evaluar morfologicamente la anatomia del oido y asi poder
estimar posibles alteraciones funcionales. La presencia de duplicacion del Conducto Auditivo
Interno es una patologia poco frecuente y de dificil diagnéstico la cual provoca alteraciones
audioldgicas que deben corroborarse con estudios de Potenciales Auditivos de Tallo Cerebral y
correlacionar con pruebas de imagen. De esta manera se podra reportar la prevalencia de esta

patologia.



4. Hipétesis.

La presencia de duplicacion del Conducto Auditivo Interno provoca hipoacusia neurosensorial,

entre otras alteraciones auditivas, las cuales repercuten en la percepcion auditiva.



5. Objetivo general.

Reportar las alteraciones a nivel de estructuras 6seas y nerviosas de oido interno encontradas
por estudios de imagen; asi como los resultados en los estudios audiométricos en pacientes con

duplicacién del conducto auditivo interno.



6. Metodologia.

Disefio del estudio

Se realizd un estudio descriptivo que analizé6 un grupo de 13 pacientes de ambos sexos y
edades comprendidas entre 1 y 11 afios, que fueron valorados en el Servicio de Audiologia y en
el Departamento de Tomografia Computada y Ultrasonido del Instituto Nacional de Rehabilitacion
con diagnéstico de doble conducto auditivo interno e hipoacusia neurosensorial unilateral o
bilateral; en quienes se analizaron y revisaron los estudios audiolégicos y de imagen, asi como

los expedientes clinicos.

Se hizo una revision de los expedientes de dichos pacientes, analizando los resultados de los
estudios de audiometria, impedanciometria y se describieron los hallazgos audioldgicos y de
imagenologia. Se analiz6 el grupo de 13 pacientes con los diagnésticos de hipoacusia
neurosensorial y duplicacion de conducto auditivo interno unibilateral o bilateral y se describieron
los hallazgos y resultados de cada paciente en los estudios previamente mencionados.

Criterios de inclusion
e Pacientes con doble conducto auditivo interno uni o bilateral por tomografia con hipoacusia
neurosensorial unilateral o bilateral.
e Pacientes de ambos sexos.

e Pacientes de cualquier edad.

Criterios de exclusién
e Pacientes con hipoacusia neurosensorial unilateral o bilateral sin doble conducto auditivo

interno en la tomografia de oidos y mastoides.



Tamano de la muestra
e 13 pacientes

Recursos

Recursos humanos

Dra Ursula Gutiérrez Canencia. Médico residente de tercer afio de Comunicacion, Audiologia y
Foniatria

Dra. Laura Rocio Alonso Lujan. Médico especialista en comunicacion humana.

Dr. Garly Daniel Gonzalez Rosado. Médico especialista en Radiologia e Imagen.

Dr Emilio Arch Tirado. Adscrito a la Divisién de Investigacion y Laboratorio de Bioacustica.

Recursos materiales

e Otoscopio Welch Allyn

e Audiémetro Orbiter Madsen 922

e Camara sonoamortiguadora

¢ Equipo de Emisiones Otoacusticas

e Consultorio con equipo de Potenciales Evocados Auditivos de Tallo Cerebral.
e Equipo de tomografia multidetector General Electric LIGHT SPEED 64 VCT
e CD de estudios de imagenes digitales axiales y coronales de oido derecho

e Expedientes clinicos.

e Computadora Marca Dell con paqueteria basica de Windows.



Métodos

La evaluacion de los pacientes incluyd la revision y en caso necesario se realizé una nueva
audiometria, logoaudiometria e impedanciometria para ello se utilizé6 el equipo del area de
Audiologia en del Instituto Nacional de Rehabilitacion. Asimismo se utilizara el equipo del area de
Tomografia del area de imagenologia dentro de este Instituto. Para el andlisis de los resultados
se categorizé la muestra en 3 grupos, por edad, con edades comprendidas entre 1 y 5 afios
guienes conformaron el grupo I, el grupo Il que abarcé a los pacientes con edades de 6 a 11

afos, y el grupo Il que incluyo a los pacientes con microtia.



7. Resultados

GRUPO I: 1 A 5 ANOS DE EDAD.

Se encontraron 5 pacientes con duplicacion de conducto auditivo interno e hipoacusia
neurosensorial secundaria de edades comprendidas entre 1 y 5 afios, con un promedio de edad de
3+£1.581 afios.En cuanto al sexo, 2 (40%) pacientes correspondian al sexo femenino y 3 (60%)
pacientes al sexo masculino.

En los hallazgos por Tomografia Axial Computada, 4 pacientes (80%) presentaron doble conducto
auditivo interno bilateral. Mientras que 1 paciente (20%) presenté doble conducto auditivo interno
derecho (Ver tabla 1).

Tabla 1. Resultados de Tomografiay Resonancia Magnética

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTADA RESONANCIA MAGNETICA

Diagndstico Otras
Edad Sexo Audiologico Vestibulo alteraciones VIl par
Hipoacusia Agenesia de
por factores | pisp|asia con | Canal
adversos a | ..
nacimiento | doble o semicircular - -
comunicacion | lateral Duplicacién | Otomastoiditis No se
1 M vestibular bilateral bilateral bilateral No se realizé |realizé
Hipoacusia Obliteracion
multifactorial de la ventana
Sindrome de .
Down oval bilateral.
Displasia Duplicacién | Otomastoiditis No se
2 M izquierda NL bilateral bilateral No se realizé |realizd
Hipoacusia Hipoplasia de
bilateral Canal
neuro- ..
sensorial semicircular
Microtia lateral y
Grado | displasia del
derecha. Canal Obliteracién
Displasia semicircular | Duplicacién |de la ventana | Agenesia Presente
3 M derecha posterior derecha oval derecha |derecha bilateral
Cortipatia Hipoplasia de
bilateral Canal
congénita .
semicircular
lateral Duplicacién | No se No se
4 F NL bilateral bilateral encontraron | No se realizé |realizd
Hipoacusia hipoplasia de
neuro - Canal
sensorial . .
semicircular
lateral
bilateral mas
afectado el Duplicacién | No se No se
5 F NL lado derecho |derecha encontraron | No se realizé |realizd

NL: Normal




Figural. Oido derecho. Corte axial a nivel de la Figura2. Oido derecho. Corte axial superior a la
articulacion martillo-yunque. Oido interno se observa Figura 1, donde se observa la entrada
la entrada del paquete nervioso vestibulo-coclear. independiente del nervio facial.

Fig. 3. Oido derecho. Corte coronal a nivel de la porcion Fig. 4. Oido derecho. Reconstruccién 3D de oido medio e
mastoidea del nervio facial donde se observa el tabique éseo interno donde se define la separacion ésea del nervio facial
que divide el conducto auditivo interno (superior) vy del paquete cécleo — vestibular (inferior).

En los estudios audiol6gicos, se realiz6 campo libre binaural bajo estimulo modulado a 500, 2000 y
4000 kHz, tomando como respuesta los reflejos cocleo palpebral y cocleo crevical de acuerdo a la
edad y desarrollo psicomotor del paciente. El total de estos pacientes no presentd respuesta a
maximas intensidades en ninguna de las frecuencias antes mencionadas, tanto en los oidos con

duplicacion del Conducto auditivo interno como en los oidos sin duplicacion.



Se le realizé timpanometria a los 5 pacientes (100%) de este grupo, los cuales 4 pacientes (80%)
presentaron en oido derecho curvas tipo “A” de la clasificacion de Jerger y 1 paciente (20%) curva
tipo “C” de la clasificacién de Jerger. Los reflejos estapediales derechos ipsilaterales se encuentran
ausentes en los 5 pacientes (100%), tanto en los pacientes antes mencionados con duplicacion de
conducto auditivo interno bilateral, como en el paciente que presentaba duplicacion de conducto

auditivo interno derecho (Ver tabla 2).

Tabla 2. Impedanciometria para oido derecho.

Tipo de Curva | Reflejo Estapedial Conducto Auditivo
Ipsilateral Interno

A Ausente Bilateral

A Ausente Bilateral

A Ausente Bilateral

A Ausente Bilateral

C Ausente Derecho

Se le realiz6 timpanometria a los 5 pacientes (100%) de este grupo, los cuales 3 pacientes (60%)
presentaron en oido izquierdo curvas tipo “A” de la clasificacién de Jerger ; 1 paciente (20%) curva
tipo “C” de la clasificacion de Jerger y 1 paciente mas con curva tipo “AS” de Jerger. Los reflejos
estapediales derechos ipsilaterales se encuentran ausentes en los 5 pacientes (100%), tanto en los
pacientes con duplicacion de conducto auditivo interno bilateral, como en el paciente que presentaba

duplicacién de conducto auditivo interno derecho (Tabla 3).

Tabla 3. Impedanciometria para oido izquierdo

Tipo de Curva | Reflejo Estapedial Conducto Auditivo
Ipsilateral Interno

As Ausente Bilateral

A Ausente Bilateral

A Ausente Bilateral

A Ausente Bilateral

C Ausente Derecho




GRUPO II: 6 A 11 ANOS DE EDAD.

Se encontraron 6 pacientes con duplicacién de conducto auditivo interno e hipoacusia neurosensorial
sencundaria de edades comprendidas entre 6 y 11 afios, con un promedio de edad de 9.3+2.066
afios. En cuanto al sexo, 3 (50%) pacientes correspondian al sexo femenino y 3 (50%) pacientes al
sexo masculino. En los hallazgos por Tomografia Axial Computada 5 pacientes (83 .3 %)
presentaron doble conducto auditivo derecho. Mientras que sélo un paciente dentro de este grupo de
edad (16.6%), present6 doble conducto auditivo interno izquierdo (Tabla 4).

Tabla 4. Resultados de Tomografia y Resonancia

Magnética
RESONANCIA
TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTADA MAGNETICA
Eda ‘ ‘ Diagnéstico ‘ ‘
d SEN) Audiolégico | Céclea | Vestibulo Otras alteraciones VIl par VIl par
Hipoacusia Duplicacién No se No se
6 F derecha NL NL derecha No se encontraron realizé realizé
Hipoacusia Duplicacion Presente | Presente
8 M neurosensorial | NL NL Izquierda No se encontraron bilateral bilateral
Hipoacusia
derecha de
etlologl_a a Duplicacion Dilatacién acueducto No se No se
9 M determinar. NL NL derecha coclear bilateral realizo realizo
Hipoacusia
neurosensorial.
Duplicacion
conducto
auditivo interno Duplicacién Presente | isqpiasico
11 F derecho NL NL derecha No se encontraron bilateral derecho
Hipoacsia
neurosensoria
de etiologia no Probable canal 6seo
determinada separado del nervio
Duplicacion vestibular superior No se No se
11 F NL NL derecha derecho realizd realizé
Hipoacusia Duplicacion Presente | Presente
11 M neurosensorial | NL NL derecha No se encontraron bilateral bilateral

NL:norm
al



Fig. 5. Oido derecho. Corte coronal a nivel coclear donde Fig. 6. Oido derecho.Corte coronal a nivel de a ventana
se observa el travecto del nervio facial en el CAL. oval donde se observa el trayecto del paquete vestibulo-
coclear.

Fig. 7. Oido derecho. Reconstruccion volumétrica de Fig.8. oido derecho. Reconstruccién volumétrica con
oido interno con referencia 6sea en plano coronal referencia 6sea transparente para mejor valoracion
donde se observa el doble trayecto del CAl y el doble topografica de oido interno

orificio de entrada en base de craneo

En los hallazgos audioldgicos en el oido derecho, en la frecuencia de 125Hz 2 pacientes (33.3%) no
presentaron respuesta a maximas intensidades, 4 pacientes (66.6%) presentaron respuesta, de
estos, 3 pacientes con duplicacion del conducto auditivo interno derecho presentaron respuesta a
85, 45y 90 dB respectivamente. El paciente con duplicacion de conducto auditivo interno izquierdo

presento respuesta a 20 dB, con un promedio total de respuesta a 60dB.

En la frecuencia de 250Hz en oido derecho, sélo 1 paciente (16.6%) no presentd respuesta a
maximas intensidades, por el contrario 4 pacientes con duplicacion de conducto auditivo interno
derecho (66.6%) presentaron respuestas a 100, 90, 45 y 95dB, en promedio se obtuvo una
respuesta total de 95 dB. El paciente con duplicacién de conducto auditivo interno izquierdo

presentd respuesta a 15dB.

A 500 Hz en oido derecho 1 paciente (16.6%), no presentd respuesta; 4 pacientes (66.6%)
presentaron respuestas a 95,105, 50 y 90 dB, con un promedio total de 85dB. El paciente con

duplicacion de conducto auditivo interno izquierdo, presenta respuestas a 15dB.



Para la frecuencia de 1000Hz un paciente (16.6%) no present6 respuesta; en 4 pacientes (66.6%)
se obtuvo respuesta a 95, 105,50 y 90 dB, con un promedio en la respuesta de 85dB. El paciente

con doble conducto auditivo interno izquierdo presento respuesta a 15dB.

En 2000Hz, 4 pacientes (66.6%) con doble conducto auditivo interno derecho presentaron
respuestas a 100, 115, 40 y 90 dB, promedio total de la respuesta a de 86.2dB. El paciente con

doble conducto auditivo interno izquierdo presento6 respuesta a 20 dB.

Para 4000Hz 5 pacientes (83.3%) con doble conducto auditivo interno derecho presentaron
respuestas en 115, 115, 110, 30 y 85dB, con un promedio total de respuesta de 113.75dB. En el
paciente con duplicacion de conducto auditivo interno izquierdo se obtuvo a 10dB.

La frecuencia de 8000Hz, 4 pacientes (66.6%) con doble conducto auditivo interno derecho,
presentaron respuestas a 115, 115, 110 y 80 dB, con un promedio de 105dB. El paciente con doble
conducto auditivo izquierdo y un paciente con doble conducto auditivo interno derecho presentaron

respuesta a 15dB.



En cuanto a via 6sea 5 pacientes (83.3%) presentaron una respuesta de tipo sensorial. Como se
reportdé anteriormente, el paciente con doble conducto auditivo interno izquierdo, presenta audicion

normal contralateral, por lo que no se realiza via 6sea. (tabla5).

Tabla 5. Audiometria, via aérea y via 6sea para oido derecho.

FRECUENCIA 125 250 500 1000 2000 4000 8000 VIA OSEA Conducto Auditivo
Hz Hz Hz Hz Hz Hz Hz Interno

Nivel de respuesta 85 SR SR SR SR 115 115 SENSORIAL DUPLICACION
(dB) DERECHA
Nivel de respuesta SR 100 95 95 100 115 115 SENSORIAL DUPLICACION
(dB)

DERECHA
Nivel de respuesta SR 90 105 105 115 110 110 CONDUCTIVA | DUPLICACION
(dB) DERECHA
Nivel de respuesta 45 45 50 50 40 30 15 CONDUCTIVA | DUPLICACION
(dB) DERECHA
Nivel de respuesta 20 15 15 15 20 10 15 NO SE DUPLICACION
(dB) REALIZO IZQUIERDA
Nivel de respuesta 90 95 90 90 90 85 80 SENSORIAL DUPLICACION
(dB) DERECHA

Se encontraron las siguientes respuestas en la audiometria para oido izquierdo. En la frecuencia de
125Hz 2 pacientes (33.3%) presentaron respuesta a 50 y 85 dB, este ultimo umbral se presento6 en
el paciente con doble conducto auditivo interno izquierdo. 4 pacientes (66.6%) con doble conducto
auditivo interno derecho presentaron respuesta a 15, 20, 20 y 20 dB; con un promedio de tonos
puros de 18.7 dB.

En la frecuencia de 250Hz en oido izquierdo, 2 pacientes (33.3%) presentaron respuesta a 50 y 90
dB, esta Ultima para el paciente con duplicacion de conducto auditivo interno izquierdo. Por el
contrario 4 pacientes con duplicacion de conducto auditivo interno derecho (66.6%) presentaron
respuestas a 20, 15, 10 y 20dB, en promedio se obtuvo una respuesta total de 18.7 dB.

A 500 Hz en oido derecho 1 paciente (16.6%) con doble conducto auditivo interno derecho presenté
respuesta 50 dB, el paciente con doble conducto auditivo interno izquierdo respondié a 95 dB. 4

pacientes (66.6%) presentaron respuestas a 15,15, 15 y 15 dB, con un promedio total de 15dB.




Para la frecuencia de 1000Hz 4 pacientes (66.6%) presentaron respuestas a 15, 25, 10 y 15 dB,
con un promedio en la respuesta de 16. 25dB. El paciente con doble conducto auditivo interno
izquierdo presento respuesta a 90dB y un solo paciente con doble conducto auditivo interno derecho

presentd respuesta a 45dB, promedio total de 67.5dB.

En 2000Hz, 2 pacientes (33.3%) con doble conducto auditivo interno derecho presentaron
respuestas 50 y 35 dB con promedio de 42.5 dB. El paciente con doble conducto auditivo interno
izquierdo presentd respuesta a 90 dB. Los 3 pacientes restantes con duplicacion de conducto

auditivo interno derecho (50%), presentaron respuestas a 15, 5y 20dB, en promedio de 13.3 dB.

Para 4000Hz 2 pacientes (33.3%) con doble conducto auditivo interno derecho presentaron
respuestas a 45 y 25 dB, con un promedio total de respuesta de 35dB. En el paciente con
duplicacién de conducto auditivo interno izquierdo se obtuvo a 85dB. El resto de los pacientes (50%)

con doble conducto auditivo derecho, hubo respuesta a 15, 10 y 15 dB, con promedio de 13.3 dB.

A 8000kHz, en 5 pacientes (66.6%) con doble conducto auditivo interno derecho se obtuvo
respuesta a 5, 5, 10, 30 y 15dB en promedio de 13dB. El paciente con doble conducto auditivo

izquierdo presenté respuesta a 90dB.



En cuanto a via 0sea 3 pacientes (50%) presentaron una respuesta de tipo sensorial. En cuanto al

resto de los pacientes (50%) no se realizo via 6sea por presentar audicion normal (Tabla6).

Tabla 6. Audiometria, via aérea y via 6sea para oido izquierdo.

FRECUENCIA 125 Hz | 250 Hz | 500 Hz | 1000 Hz | 2000 Hz | 4000 Hz | 8000 Hz | Via Osea Conducto

Auditivo Interno
Nivel de 15 20 15 15 15 15 5 NO SE REALIZO | DUPLICACION
respuesta (dB) DERECHA
Nivel de 20 15 15 25 50 45 5 SENSORIAL DUPLICACION
respuesta (dB)

DERECHA
Nivel de 20 10 15 10 5 10 10 NO SE REALIZA | DUPLICACION
respuesta (dB) DERECHA
Nivel de 50 50 50 45 35 25 30 CONDUCTIVA DUPLICACION
respuesta (dB) DERECHA
Nivel de 85 90 95 90 90 85 90 SENSORIAL DUPLICACION
respuesta (dB) IZQUIERDA
Nivel de 20 20 15 15 20 15 15 NO SE REALIZA | DUPLICACION
respuesta (dB) DERECHA

Logoaudiometria para oido derecho; 3 pacientes (50%) con duplicacién de conducto auditivo interno
derecho no presentaron respuesta a maximas intensidades; 2 pacientes (33.3%) mas presentaron
una maxima discriminacién fonémica del 20 y 100% a 100 y 60 dB respectivamente. En el paciente
con duplicacion de conducto auditivo interno izquierdo se obtuvo una maxima discriminacion

fonémica del 100% a 40 dB por presentar audicién normal derecha (Tabla7).

Tabla 7. Logoaudiometria para oido derecho.
Conducto Auditivo
Interno
MDF dB
Duplicacion derecha
0% 90
Duplicacion
20% 100 Derecha
Duplicacion derecha
0% 105
Duplicacion derecha
100% 60
Duplicacioén izquierda
100% 40
Duplicacion derecha
0% 100

MDF: Maxima discriminacion fonémica (%). dB: Decibelios



Logoaudiometria para oido izquierdo; 3 pacientes (50%) una méaxima discriminacion fonémica del
100% a 40 dB. 2 pacientes obtuvieron una maxima discriminacion fonémica del 100 % a 70 y 65 dB
respectivamente. El paciente con doble conducto auditivo interno izquierdo no presento respuesta a

maximas intensidades (Tabla8).

Tabla 8. Logoaudiometria para oido izquierdo.

Conducto Auditivo

MDF dB Interno
100% 40 Duplicacion derecha

Duplicacion
100% 70

Derecha
100% 40 Duplicacion derecha
100% 65 Duplicacion derecha
0% 100 Duplicacion izquierda
100% 40 Duplicacion derecha

MDF: Maxima discriminacién fonémica (%). dB: Decibelios

Se le realiz6 timpanometria a los 6 pacientes (100%) de este grupo, los cuales presentaron en
oido derecho curvas tipo “A” de la clasificacion de Jerger. Los reflejos estapediales derechos
ipsilaterales se encuentran ausentes en 5 pacientes (83.3%) con doble conducto auditivo interno
derecho y estan presentes en el paciente con doble conducto auditivo interno izquierdo (16.6%). Los

reflejos estapediales contralaterales estan ausentes en los 6 pacientes (100%) (Tabla9).

Tabla 9. Impedanciometria para oido derecho.

Tipo de Curva Reflejo Estapedial Reflejo Estapedial Conducto Auditivo
Ipsilateral contralateral Interno
A Ausente Ausente Duplicacion derecha
A Ausente Ausente Duplicacion
Derecha
A Ausente Ausente Duplicacién derecha
A Ausente Ausente Duplicacién derecha
A Presente Ausente Duplicacién izquierda
A Ausente Ausente Duplicacién derecha




Se realiz6 timpanometria izquierda (tablal0) a los 6 pacientes (100%) de este grupo, los cuales
presentaron en oido derecho curvas tipo “A” de la clasificacion de Jerger. Los reflejos estapediales
izquierdos ipsilaterales se encuentran ausentes en 4 pacientes (66.6%) con doble conducto auditivo
interno derecho y en 2 pacientes (16.6%), incluido el paciente con doble conducto auditivo interno
izquierdo estan presentes. Los reflejos estapediales contralaterales estan ausentes en los 6
pacientes (100%)(Tablal0).

Tabla 10. Impedanciometria para oido izquierdo.

Tipo de Curva Reflejo Estapedial Reflejo Estapedial Conducto Auditivo
Ipsilateral Contralateral Interno

A Ausente Ausente Duplicacion derecha

A Ausente Ausente Duplicacion

Derecha

A Presente Ausente Duplicacién derecha

A Ausente Ausente Duplicacion derecha

A Presente Ausente Duplicacion izquierda

A Ausente Ausente Duplicacion derecha




GRUPO 3: MICROTIAS.

En este grupo se incluyen dos pacientes uno de 2 afios de edad y el segundo de 4 afios de edad,
con una edad promedio de 3t£1.414, el primero de sexo masculino que presenta por resultados de
Tomografia Axial Computada doble conducto auditivo interno bilateral, asi como microtia atresia
grado Ill bilateral. Al primer paciente se realiz0 audiometria por comportamiento orientado
presentando respuestas en 500,2000 y 4000Hz a 75, 75 y70, en oido derecho y 70, 70 y 60 en oido

izquierdo, respectivamente.

El segundo paciente es de sexo femenino, presenté por Tomografia Axial Computada doble
conducto auditivo interno izquierdo microtia atresia grado |l bilateral. Se realizé audiometria tonal
para oido derecho, observandose respuesta en 125 Hz a 75 dB , en 250 Hz a 75dB, en 500Hz a
80dB, 1000Hz a 80 dB, en 2000 Hz a 80 dB, en 4000Hz a 80dB, en 8000Hz a 80Db. Con via 0sea
de tipo conductivo. En oido izquierdo se presenta respuesta en 125Hz a 80dB, en 250Hz A 80dB ,
500Hz a 70 dB, en 1000Hz a 60dB, en 200Hz a60 dB, en 4000Hz a 60, en 8000Hz a 60dB.con via
Osea del mismo lado de tipo conductivo. (Tablal1l).

Tabla 11. Resultados de Tomografiay Resonancia Magnética

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTADA RESONANCIA MAGNETICA
Diagnéstico
Audiologico  Céclea Vestibulo Otras alteraciones VIl PAR VIl par
Espectro
fasio-
auriculo-
vertebral
Atresia 6sea completa

hipoplasia del con agenesia de

canal semicircular cadena oscicular,

lateral bilateral y obliteracion de

Displasia | Canal semicircular | Duplicacion ventanas ovales. No se
2 M bilateral superior izquierdo | bilateral Otomastoiditis derecha | realizé No se realizé
Espectro
fasio-
auriculo-
vertebral Atresia 6sea completa
Fetopatia bilateral con hipoplasia
diabética Duplicacion | de martillo y agenesia | Presente Agenesia
4 F NL NL izquierda de estribo bilateral izquierda

NL: Normal




Fig. 10. Oido Izquierdo. Corte coronal. Oido interno se

Fig.9. Oido izquierdo. Corte coronal. Atresia O6sea
observa el trayecto del nervio facial independiente al

completa. Oido medio con pobre desarrollo y ocupacién
de la cavidad. Oido interno se observa la llegada del vestibulo-coclear.
nervio coclear a nivel de la vuelta basal de la céclea.

Fig. 12. Oido Izquierdo. Reconstruccion 3D del temporal
donde se observa la topografia del oido interno y la
duplicacion de CAl (flechas).

Fig.11. Oido Izquierdo. Reconstrucciéon multiplanar donde
se observa ambos trayectos nerviosos separados a nivel
de oido interno



DISCUSION:

La duplicacion del conducto auditivo interno es una patologia que se encuentra de manera poco
frecuente en nuestra poblacion. La importancia de esta patologia radica en que es una de las causas
de hipoacusia neurosensorial de etiologia no determinada y no es tomada como diagnéstico de
exclusion. En la literatura mundial Gnicamente existen reportes de casos aislados, que no analizan

las implicaciones audiolégicas de estos pacientes (12).

En el grupo 1 de los pacientes de 1 a 5 afios de edad se realiz6 campo libre, en el cual no se
obtuvieron respuestas a maximas intensidades, lo que indica que en estos pacientes se presentaba
una alteracién funcional incluso en los oidos sin alteraciones morfologicas. En cuanto a la
timpanometria de estos pacientes, en oido derecho 4 pacientes presentaron presiones y complianza
normal que descarta alteraciones anatomicas y funcionales de oido medio (16); un paciente
presentdé complianza normal con presiones negativas de forma bilateral que indica la posibilidad de
patologia inflamatoria en oido medio; en el oido izquierdo, un paciente presentd complianza
disminuida que puede indicar alteraciones en oido medio, el resto de los pacientes presentaron

complianzas y presiones en oido izquierdo dentro de la normalidad.

En el grupo 2 de los pacientes de 6 a 11 afios de edad el estudio audiométrico se encontrd de
acuerdo a lo esperado para el diagndstico previo de estos pacientes, en cuanto al umbral auditivo;
sin embargo en cuanto a la brecha aéreo — 6sea, en dos pacientes no se obtuvieron los resultados
esperados, creemos que la conductividad de ambas curvas en estos pacientes se debe a la
cooperaciéon de los mismos al momento de realizar este estudio que evalla al paciente de forma
subjetiva(17). Al realizar logoaudiometria, se corrobora el umbral auditivo de estos pacientes en
cifras esperadas. En la timpanometria para ambos oidos, todos los pacientes demostraron tener
presiones y complianza dentro de parametros normales, lo que corrobora la integridad del oido
medio dentro de este grupo de pacientes, asi como la ausencia de procesos inflamatorios. Un
paciente con duplicacion de conducto auditivo interno derecho, presento reflejos estapediales
ipsilaterales, lo que probablemente muestra un posible reclutamiento. De igual manera, en el oido
izquierdo un paciente presenté reflejos estapediales ipsialterales que muestran el mismo fenGmeno

de reclutamiento (18).

En el tercer grupo, se encuentran dos pacientes con microtia atresia grado Il bilateral, ambos
presentan hipoacusia profunda de tipo conductivo, que se corrobora por potenciales provocados
auditivos de tallo cerebral, ya que no puede realizarse mas estudios en estos pacientes por la atresia

de conducto auditivo externo que ambos presentan(19).



CONCLUSIONES:

A nivel mundial, se trata de la muestra mas grande obtenida hasta el dia de hoy de pacientes con
duplicacion de conducto auditivo interno; ya que como se menciond anteriormente la mayoria de los
articulos son reportes de casos. En nuestra muestra decidimos realizar estudios audiométricos,
encontrando en ellos una semejanza importante con respecto a los resultados esperados en una
hipoacusia neurosensorial, cualquiera que sea su etiologia. Especificamente, en los pacientes cuya
etiologia no pueda ser determinada, consideramos util realizar estudios de imagen como tomografia
computada para estudiar la estructura 6sea del conducto auditivo interno y la resonancia magnética
para poder valorar el contenido nervioso y detectar asi cualquier malformaciéon o alteracion

anatomica de alguna de sus estructuras.
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