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TITULO: GRADO DE HIPOACUSIA EN PACIENTES CON MICROTIA CON O SIN ATRESIA
DE CONDUCTO AUDITIVO EXTERNO Y MALFORMACIONES ASOCIADAS DE OiDO MEDIO
EN EL SERVICIO DE AUDIOLOGIA DEL CENTRO MEDICO NACIONAL LA RAZA

Autores: Ocampo SV, Arellano LIAA, Garduiio SIM.

RESUMEN

Introduccion: La microtia es una malformacion del oido externo caracterizada por un pabellén auricular
alterado en su tamafio y/o su forma. Mas del 90% de las personas con microtia presentan hipoacusia
conductiva en el lado afectado, de los cuales, el 80% tienen atresia del conducto auditivo externo (CAE)
resultando en hipoacusia conductiva de hasta 40-65 dB.

Objetivo: Describir el grado de hipoacusia presente (medido por Audiometria de tonos puros o
Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral) en pacientes con Microtia con o sin atresia de CAE, con
y sin malformaciones de oido medio asociadas que acudieron a la consulta externa de audiologia entre
el 12 de enero de 2019 al 31 de marzo de 2020 con diagndstico de microtia con o sin atresia de CAE y
malformaciones de oido medio asociadas.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio retrospectivo, observacional, descriptivo y transversal. Se
revisaron expedientes de pacientes entre 0 a 89 afios de ambos géneros, con diagndstico de microtia uni
o bilateral con o sin atresia del CAE, con malformacién asociada de oido medio, en el periodo del 12 de
enero de 2019 al 31 de marzo de 2020. Se analizd la base de datos de productividad anual en el servicio.
En SPSS, se midieron las variables cuantitativas para conocer su distribucidon (normal o no) a través de la
prueba de Kolmogorov, de ser normales la medida de dispersidon fue desviaciéon estandar, y la de
tendencia central media, de lo contrario, rango intercuartilico y mediana. En el caso de las variables
cualitativas, se describid su frecuencia. Se prueba de chi cuadrada para medir la asociacion entre el grado
de microtia y el de hipoacusia.

Resultados: E|0.012% de la consulta externa atendio microtia con o sin atresia del CAE y malformaciones
de oido medio asociadas. No hubo predominio del sexo, la mediana de edad de presentacion fue de 4.79
afios (rango intercuartilico (1.604-6.791)). La forma bilateral fue la mas frecuente (55%) y la unilateral
fue mas frecuente en el lado derecho (66.6%). El grado de microtia mas frecuente fue lla. El grado de
hipoacusia fue severo (64.5%), fue predominantemente conductivo (96.7%). La malformacién de oido
medio mas frecuente se localizé en la cadena osicular (martillo 19.35%). Por escala de Jahrsdoerfer fue
de 7 puntos, que traduce prondstico quirurgico regular. No encontramos asociacién entre el grado de
microtia y el de hipoacusia. Sélo un caso se observé una microtia asociada a un sindrome (10%)

Conclusidn. La microtia bilateral es la mas frecuente, con frecuencia elevada se asocia a hipoacusia
principalmente conductiva severa, el prondstico quirurgico de los pacientes tiende a ser regular, y
aparentemente no hay asociacién entre el grado de microtia y el de hipoacusia.

Palabras clave: Microtia, Atresia de conducto auditivo externo, Malformacion de oido medio, Grado de
hipoacusia.



MARCO TEORICO

El oido el 6rgano de la audicidn y equilibrio, estd dividido en tres partes: oido externo, medio e interno.
Cada parte cumple una funcién fundamental en la transferencia de sonido pues el oido externo permite
la recepcion de ondas sonoras, el oido medio transmite estas vibraciones al oido interno, el cual se
encarga de transformarlas en sefiales eléctricas que aportan informacion al cerebro. *

Las malformaciones otoldgicas responden al desarrollo incompleto o a una modificaciéon de una o mas
estructuras del oido durante la gestacion. Las disgenesias auditivas, también llamadas atresia aural
congénita (AAC) o sindrome microtia- atresia, incluyen a una serie de dismorfias del pabellén auricular,
del CAE, la membrana timpanica y el oido medio. 2

DEFINICIONES

Microtia proviene del latin: “micro” = pequeio y “otia” = estado de la oreja. Malformacién del oido
externo caracterizada por un pabellén auricular pequefio y con alteracién en su forma.? El término
describe un rango de anomalias congénitas del oido, variando en severidad desde la mds minima
anormalidad estructural, hasta la ausencia del oido externo (anotia).*

Puede caracterizarse clinicamente como una auricula pequefia/malformada con o sin estrechamiento
(atresia aural congénita) o ausencia del CAE. ®

La AAC es una afeccidn en la que el CAE no se desarrolla normalmente.® Las malformaciones del oido
externo son defectos de nacimiento comunes, y la AAC se asocia a menudo con deformidades auriculares
y del oido medio.’

Las alteraciones del CAE varian de ligeramente estrecho a atresia completa. La AAC estd definida por
Jahrsdoerfer et al como CAE con diametro inferior a 4 mm; la cual considera tipicamente como atresia
incompleta.® La AAC da como resultado un oido medio dismdrfico y una anatomia osicular que causa
una pérdida auditiva conductiva. ®

Anotia es la ausencia del pabelldn auricular, el cual puede ser reemplazada por uno o dos pequefios
tubérculos llamados también apéndices rudimentarios, o puede no haber evidencia externa de ningun
tejido. El CAE usualmente estd ausente o es remplazado por un saco en fondo ciego o por una fistula. Es
una anormalidad rara.’

INCIDENCIA

La incidencia informada de malformaciones de oido externo y medio es de aproximadamente uno cada
10.000 o 20.000 nacimientos, ocurriendo con mayor frecuencia en Latino América.® Estas constituyen
aproximadamente un 60% de las malformaciones que afectan al hueso temporal.®

Estudios poblacionales realizados en algunos paises de Europa y en Estados Unidos (EU) muestran una
prevalencia entre 0.83 y 4.34 por 10.000 nacimientos.® Las prevalencias de natalidad mas altas se
encontraron en Asia (2.45 por 10,000), en América Central y América del Sur (4.53 por 10.000) y
especificamente en México hasta 7.37 casos por cada 10,000 recién nacidos vivos. °

En México, el Registro y Vigilancia Epidemioldgica de malformaciones congénitas externas ha reportado
una prevalencia de 7.37/10,000 nacidos.” En América Latina se tiene asimismo una alta prevalencia de



microtia: en Chile, 5.2 por 10,000 nacimientos; y en Argentina, 4,41 por cada 10,000 nacimientos, tanto
en vivos como muertos. 1°

En los centros hospitalarios de tercer nivel en México la microtia se encuentra dentro de las primeras
causas de atencidn en la consulta externa. Durante el periodo de 2006 a 2010 se atendieron 499 casos
en el Hospital Infantil de México Federico Gdmez y 318 en el Hospital de Pediatria Centro Médico
Nacional Siglo XXI. En el Instituto Nacional de Rehabilitacion se han reportado 149 casos. 3

Predomina en hombres con una proporcidon 2.5:1 comparado con mujeres. La presentacion mas
frecuente unilateral que bilateral en una relacion 4:1, aproximadamente el 10% puede ocurrir en forma
bilateral. El oido derecho estd mas frecuentemente afectado con un 53.2% que el oido izquierdo con un
40% vy solo el 6.7% son bilaterales. Se observé predominio masculino en Corea (67.3%), del 60.4% en
Alemania, del 60% en México y 56.7% en los EU y en Asia oriental hasta el 72.75%.°

La microtia se encuentra asociada con atresia o estenosis del CAE en un 55-93%.3 La prevalencia de AAC
varia de 0.24 a 7.5 por 10,000 dependiendo de la etnia.®

La microtia puede ocurrir como un defecto congénito aislado o como parte de un espectro de anomalias
o un sindrome. La microtia es mds esporddica que familiar. Algunos estudios han informado casos
familiares de microtia que van desde 4 a 33,8%.!!

ETIOLOGIA

La etiologia se considera que es de origen multifactorial. Parte de la complejidad del estudio de la
microtia atresia se debe a que solo en una minoria de casos es posible identificar una causa puramente
genética (en las presentaciones monogénicas) o puramente ambiental; en la mayoria de los casos se
establece una etiologia multifactorial.

FACTORES DE RIESGO

Han sido descritos diferentes factores de riesgo, como edad materna avanzada, educacién materna baja,
raza/etnia materna, geografia, peso al nacer, alta paridad'!, el género, las enfermedades maternas
crénicas y la ingesta de medicamentos.!?

En cuanto a aspectos sociodemograficos y factores de aculturacién, ElSaiida et al. observaron un
aumento sustancial en las probabilidades de anotia / microtia entre los bebés nacidos de madres
hispanas, en relacién con la raza blanca en EU. 13

Debe considerarse que la accién de estos factores no es Unica, sino un evento multifactorial en el que
el medio ambiente interactda con el genoma.? Diferentes estudios indican que la herencia mendeliana
es mds comun en los casos sindromicos y familiares, mientras que las causas poligénicas o
multifactoriales son mds probables en los casos esporadicos.®

Los defectos genéticos contribuyen a la etiologia de la microtia, especialmente en su forma bilateral.
Gendrony col. estudiaron genes asociados en estudios animales y en sindromes humanos que presentan
microtia. Hasta la fecha, HOXA2 es el Unico gen informado responsable de la microtia bilateral no
sindromica; se han detectado cuatro mutaciones de HOXA2, identificadas en familias autosdmicas
recesivas y dominantes con microtia. 2



Una gran proporcion de pacientes con microtia bilateral (20-60%) presentan anomalias asociadas. Los
defectos congénitos que con mayor frecuencia se observan son alteraciones vertebrales, macrostomia,
hendiduras faciales, asimetria facial, alteraciones renales, defectos cardiacos, microoftalmia,
holoprosencefalia y polidactilia.’

Otras anomalias asociadas con la microtia incluyen trisomia 21, trisomia 183, trisomia 22, asi como con
mosaicismo de trisomias 13 y 18105,106; y en deleciones de 4p, 5p; 18p, 18q; y 22q11.2.13,
translocaciones cromosdmicas que afectan al 6p24 region también se han asociado con microtia bilateral
y hendidura orofacial.'* También se ha asociado con sindrome dculo-auricular, y sindrome branquio-oto-
renal.1®

Entre las entidades clinicas en que mas frecuentemente se puede presentar la microtia-atresia como
parte del efecto pleiotrépico de los sindromes se consideran el espectro dculo-auriculo-vertebral, el
sindrome de Treacher-Collins y el sindrome velocardiofacial asociado a la deleciéon 22q11.2, entre otros.?
La anotia ocurre en aproximadamente dos tercios de todos los pacientes que tienen una delecién de
18q. 4

Las malformaciones de oido medio ocurren de forma aislada o como parte de distintos sindromes como
pueden ser Treacher-Collins, Braquio-oto-renal, Stickler, Beckwith-Wiedeman, entre otros. En una
cuarta parte de los casos las anomalias menores del oido y la hipoacusia congénita forman parte de un
sindrome. Los antecedentes prenatales estan presentes en un 0,05% (infecciones prenatales, diabetes
materna, alcoholismo, agentes teratégenos tales como la Isotretionina y talidomida, etc.). 8

Tripathee et al en su estudio apoyan la evidencia de que la ingesta materna periconcepcional de
suplementos que contienen acido félico brinda proteccién contra la microtia.!

FISIOPATOLOGIA
BASES EMBRIOLOGICAS

La oreja se compone de tres partes y cada una de estas partes tiene un proceso de desarrollo ligeramente
diferente. La porcién externa de la oreja estd compuesta por la auricula o pabelldn auricular, el CAE, y la
capa externa del timpano.

Pabelldon auricular: en la cuarta semana en los extremos dorsales del primero y segundo arco faringeo
se encuentran seis proliferaciones (mamelones) que dan origen al pabellédn auricular de la siguiente
manera: primer promontorio: trago; segundo: pedunculo del hélix; tercero: resto del hélix; cuarto:
antihélix; quinto: antitrago; y finalmente el sexto: porcion mas baja del hélix. La rama mandibular del
trigémino inerva los 3 primeros promontorios derivados del primer arco faringeo en tanto que el nervio
facial y el plexo cervical inervan los 3 ultimos provenientes del segundo arco branquial.’

Su desarrollo comienza en la quinta semana de gestacion y se completa a las 12 semanas. La migracion
de los pabellones auriculares hasta su localizacion normal se presenta hasta las 20 semanas. Diferentes
moléculas de sefializacion™ y proteinas se encuentran involucradas en los procesos morfogenéticos y de
diferenciacién del pabellén auricular. 3



El CAE deriva de la primera hendidura branquial y esta representado por un nucleo sélido de células
epiteliales que se extienden en sentido medial hacia el drea del anillo timpanal y de la primera bolsa
faringea. Este nlucleo permanece en su sitio hasta el séptimo mes de gestacion, momento en el que el
oido medio e interno ya estdn formados. Aqui comienza la reabsorcién de las células epiteliales y si este
proceso se detiene en forma prematura existird una membrana timpanica y un CAE dseo normal pero la
porcién cartilaginosa sera atrésica o estendtica. La porcion medial del CAE esta formada por el hueso
timpanal. Hacia el tercer mes de vida intrauterina comienza su osificacion, junto con la porcién ésea del
CAE. La malformacion del hueso timpanico dara origen a un hueso compacto a nivel de la membrana
timpanica y producira una placa de atresia. El cdndilo mandibular estara articulado con este hueso
rudimentario.®

Membrana timpanica o timpano: se encuentra formado por 3 estructuras: CAE (revestimiento epitelial
ectodérmico), cavidad (revestimiento epitelial anatémico) y estrato fibroso (tejido conectivo). La
principal porcidn del timpano se encuentra unida con el martillo mientras que la otra parte aparta el CAE
de la cavidad timpanica.

La cadena osicular del oido medio se forma a partir de mesénquima del primero y segundo arco
branquial. Pueden existir anomalias aisladas de los huesecillos, pero generalmente se asocian a
malformaciones del CAE y pabell6n auricular. 18

La microtia ocurre cuando los tejidos que forman la auricula no se desarrollan.!® El desarrollo anormal
del primer y segundo arco branquial, de la hendidura branquial y de la bolsa faringea pueden producir
malformaciones que afectan el oido externo y el oido medio. (Figura 1) &

FIGURA 1. ORIGEN EMBRIOLOGICO DE LAS ESTRUCTURAS DEL 0iDO?

PABELLON oslcuLos

12 ARCO BRANQUIAL Trago - Raiz del helix Cabeza de martillo

Helix superior Cuerpo delyungue
22 ARCO BRANQUIAL Helix inferior Ap6fisis larga del martillo

Antitrago Apofisis descendente del yunque

Concha auricular Las cruras del estribo y la cara timpanica de la

platina (la cara vestibular se origina del otocisto)
12 HENDIDURA BRANGUIAL Conducto auditivo externo
12 BOLSA FARINGEA Trompa de Eustaguio-caja timpdanica-atico-antro y celdas mastoideas
GENETICA

El desarrollo del oido externo esta orquestado por multiples genes. Una gran cantidad de sindromes
cursan con microtia, lo que pone de manifiesto que hay muchos genes que intervienen en el desarrollo
del oido externo. Hasta la fecha no se han identificado todos los genes que participan en estos
sindromes; sin embargo, existe evidencia de algunos involucrados en los procesos morfogenéticos del
desarrollo del oido. 3

Un grupo importante de genes con un papel primordial en el desarrollo de la oreja es el de genes
homedticos, como SIX, HOXA1, HOXA2 y HOXD, que son factores de transcripcidén y, por lo tanto, regulan
la actividad de otros genes a lo largo del genoma. Una de sus funciones reconocidas es establecer la

10



identidad espacial o posicional de diversas estructuras embrionarias, sobre todo en la formacién del
patron del eje anteroposterior del embridn. En especial, el gen HOXA2, relacionado directamente con la
microtia, es un factor de transcripcidon que actia como un selector de los genes que se van a expresar
en la morfogénesis de la cresta neural y del segundo arco branquial, estructuras que dan lugar a la
formacién del oido. El nimero de genes implicados en el desarrollo del oido externo, y cuya disfuncién
podria originar microtia, se incrementa debido a que los genes HOX, a su vez, pueden estar regulados
por otro tipo de componentes gendmicos, como los microRNA (miRNA). 3

Los miRNA son elementos esenciales durante el desarrollo embrionario, donde se expresan de manera
tejido-especifica regulando la diferenciacién, el establecimiento de patrones y la morfogénesis. El gen
HOXA2 se ha propuesto como blanco de, aproximadamente, 30 miRNA; y el gen HOXA1 es blanco
probado de miRNA hsamiR-10a. La participacion de miRNA en la formacidn del oido externo es
importante, y que su alteracién podria generar microtia. 3

Cuando la etiologia es sindromica, generalmente es parte de un patrén especifico de multiples
malformaciones congénitas y la entidad completa se puede asociar con los siguientes factores: 1)
exposicion a factores teratdgenicos, 2) mutaciones mayores a genes Unicos, 3) cambio en el nimero de
copias que puede involucrar trisomias de autosomas, aberraciones cromosdmicas estructurales
desbalanceadas y cambios patoldgicos en el nimero de copias.®

FISIOPATOLOGIA DE OiDO EXTERNO

e Alteraciones de células de la cresta neural (CCN):

La causa subyacente mds probable para el desarrollo de microtia es una alteracién de CCN, aunque el
mecanismo o mecanismos exactos siguen siendo desconocidos. Se debe a disminucién de las células
migratorias al primer y segundo arcos braquiales, debido a la presencia de teratdgenos.'* Los defectos o
insultos que afectan la proliferacion, apoptosis o migracién de las CCN, o sus interacciones reciprocas
con el mesodermo, endodermo o ectodermo subyacente, ofrecen teorias factibles para el deterioro en
el crecimiento de los mamelones auriculares, su reposicionamiento o desarrollo del cartilago visto en
pacientes con diversas formas de microtia.’

Dada la heterogeneidad clinica de la microtia, es posible que diferentes patégenos y procesos que
afectan a las CCN conducen a los diferentes grados de microtia. Ademas, los defectos en la funcién CCN
estan asociados con numerosos sindromes craneofaciales.

e Disrupcion vascular.

La interrupcién vascular se ha propuesto como causa de microtia, por provocar alteracién en el
desarrollo del sistema vascular sanguineo en cabeza y cuello, resultando una isquemia localizada y
necrosis tisular. Puede ocurrir a través de varios mecanismos, incluyendo: a) La oclusién de una arteria
gue interrumpe el flujo sanguineo a tejido previamente formado, b) Vasoconstriccién y disminucion flujo
sanguineo arterial, c) Subdesarrollo del sistema arterial requerido para el suministro adecuado de la
sangre a los tejidos en desarrollo. °
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Poswillo realizé el estudio clave que sugiere disrupcion vascular como causa de deformidades
craneofaciales en monos y ratones expuestos a Talidomida y Triazina, respectivamente. Demostré que
estas exposiciones daban lugar a hematomas ipsilaterales en la unién de las arterias faringea y hioidea
con defectos unilaterales del oido y mandibulares asociados. 4

e Altitud

La restriccion del crecimiento intra-uterino y el aumento de la frecuencia de preeclampsia y abortos son
mas comunes en las poblaciones que viven en altitudes elevadas que en baja altitud. La arteria uterina
se somete a una remodelacion durante el embarazo para adaptarse al aumento del flujo sanguineo y asi
facilitar el suministro de oxigeno y nutrientes a la circulacién fetoplacentaria. La hipoxia crdnica asociada
alosresidentes de paises de gran altitud afecta la adaptacion de la vascularidad en el embarazo al reducir
el aumento del didmetro de la arteria uterina y el aumento del flujo sanguineo en aproximadamente un
tercio. Ademas, los niveles circulantes de catecolaminas y citocinas inflamatorias aumentan durante el
embarazo en las mujeres que residen a gran altitud. °

FISIOPATOLOGIA DE MALFORMACION DE 0iDO MEDIO

Es importante reconocer que la AAC puede estar asociada no sélo con anormalidades del pabelldon sino
también con anomalias del oido medio. En casos severos una placa 6sea reemplaza la membrana
timpanica y forma la pared lateral de la cavidad del oido medio. Debido a que el oido externo y el oido
medio comparten una derivacién embriolégica comun, las anomalias del oido externo se asocian a
menudo con anormalidades del oido medio. °

Las anomalias osiculares son numerosas e incluyen ausencia o mal desarrollo de cualquiera de los
huesos, con posterior alteracion de la anatomia de otras estructuras del oido medio (como el curso del
nervio facial). La fijacidn de la cabeza del martillo, posiblemente la anomalia osicular mas comun, ocurre
secundariamente a la neumatizacién incompleta del epitimpano. La ausencia congénita del proceso
largo del yunque puede originar una pérdida severa de la audicién de tipo conductiva. El modo de
transmisidn aun no esta precisado, pero se han reportado casos de mutacién autosémica dominante o
herencia dominante ligada al cromosoma X. °

Los trastornos congénitos del estribo se relacionan a menudo con el desarrollo aberrante del nervio
facial. Durante el periodo de tiempo crucial de 6 semanas después de la fecundacion, si el nervio facial
es desplazado anteriormente, entonces se impide que el estribo entre en contacto con la cdpsula dtica,
resultando en un estribo malformado. La anquilosis congénita aislada del estribo es una entidad rara. °

TIPOS DE MALFORMACIONES: CLASIFICACIONES CLINICAS

La gran variedad fenotipica de la microtia hace que el sistema de clasificacién sea realmente complejo.'®
En 1926, Hermann Marx publicé el primer sistema de clasificacidn para las anomalias congénitas del oido
externo, que es uno de los mas utilizados en la actualidad. Desde entonces, diferentes clasificaciones
han sido propuestas basadas en el aspecto quirtrgico y embrioldgico de la lesion® (Tabla 1).
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GRADO CARACTERISTICAS

| Pabelldn auricular pequefio que conserva todos sus componentes anatémicos,
pero la longitud es de 2DE por debajo de la media.

Il Tejido residual de cartilago vertical con presencia de algunas estructuras del
pabellén auricular y con una longitud mayor a 2DE por debajo de la media.

1} Masa de tejido irregular sin parecido al pabellén auricular.

\} Ausencia del pabellén auricular

Luego fue Tanzer que en 1978 propuso un sistema de clasificacion con correlacién al abordaje quirdrgico3
(Tabla 2).

GRADO CARACTERISTICAS

Tipo 1 Anotia

Tipo 2 Oreja completamente hipoplasica (Microtia)
Tipo 2a Con atresia del CAE

Tipo 2b Sin atresia del CAE

Tipo 3 Hipoplasia del tercio medio de la oreja
Tipo 4 Hipoplasia del tercio superior de la oreja
Tipo 4a Oreja en corneta o taza

Tipo 4b Criptotia

Tipo 4c Hipoplasia del tercio superior completo
Tipo 5 Oreja prominente

En 1988, Weerda et al. modificé las clasificaciones de Marx y Tanzer e incluyo las malformaciones
menores del pabelldn auricular. 3 (Tabla 3).
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GRADO CARACTERISTICAS
Displasia de primer grado La mayoria de las estructuras de una oreja normal son
reconocibles, deformidades menores.
- Macrotia
- Oreja prominente
- Criptoptia
- Ausencia de hélix superior
- Deformidades pequeiias
- Coloboma
- Deformidades del I6bulo
- Deformidades de la concha
Displasia de segundo grado -Algunas estructuras de la oreja normal son reconocibles.
- Deformidad de la concha tipo llI
- Mini oreja
Displasia de tercer grado Ninguna estructura de la oreja es reconocible.
- Unilateral
- Bilateral
- Anotia

Hunter et al., publicaron una coleccidn de articulos, en un esfuerzo para estandarizar la terminologia
oido externo y su clasificacion en el campo de la genética clinica. 1° (Tabla 4).

GRADO CARACTERISTICAS

| Presencia de todos los componentes normales de la
orejay la longitud promedio esta 2 DE bajo la media.

1l Longitud promedio 2 DE bajo la media y presencia de
algunas estructuras normales de la oreja

1} Presencia de algunas estructuras de la oreja, pero
ninguna de esta conforma componentes reconocibles.

Anotia Ausencia completa de oreja

La AAC se caracteriza por hipoplasia o aplasia del CAE, a menudo en asociacién con caracteristicas
dismarficas de la auricula, el oido medio y, ocasionalmente, estructuras del oido interno. La clasificacion
de la AAC recomendada se basa tanto en criterios clinicos como quirdrgicos.'® (Tabla 5).
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TIPO CARACTERISTICAS

Tipo A. Estenosis La estenosis es el estrechamiento de las partes fibrocartilaginosas u
Oseas del CAE, en el que esta presente la membrana timpanica, pero es
mas pequefia de lo normal, con ligera deformidad. La cadena de
huesecillos en general se desarrolla normalmente, pero a menudo estd
fija; la mayoria de los casos tienen una pérdida auditiva de leve a
moderada conductiva.

Tipo B. Atresia parcial Esta presente alguna parte del CAE fibrocartilaginoso u éseo. ahi esta

una placa atrésica 6sea, y la membrana timpdnica (MT) falta o puede ser
rudimentaria. La MT a menudo no esta unida a la cadena osicular, que
también puede estar subdesarrollada. El paciente generalmente tiene
una pérdida auditiva moderada o moderada a severa conductiva.

Tipo C. Atresia total Hay una aplasia completa del CAE con una placa atrésica del hueso.
Ambas partes fibrocartilaginosas y 6seas del CAE estan ausentes. La MT
también estd ausente. Hay algunos grados de subdesarrollo del oido
medio y sus estructuras asociadas. El paciente tiene una pérdida auditiva
moderada o moderada a severa conductiva.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Mas del 90% de las personas con microtia presentan hipoacusia conductiva (HC) en el lado afectado.?
Cuando las malformaciones del pabellén se combinan con malformaciones del CAE y del oido medio,
producen mayor grado de hipoacusia.® Mas del 80% de los pacientes con microtia tienen AAC resultando
en hipoacusia conductiva con conduccidn aérea tipicamente reducida en 40-65 dB, mientras que la
conduccién dsea es normal en mas del 90% de los oidos afectados. !

Takano K, investigo los niveles de audicion de 172 pacientes (191 oidos) con microtia congénita y
comparo los niveles de hipoacusia con los resultados de la clasificacién de Marx encontrando un
promedio de umbral de conduccidn aérea en pacientes con microtia grado I: 27.5 dB, grado 1l: 60.9 dB y
en grado lll: 76.8 dB. Los puntajes de clasificacién de Marx no mostraron una correlacién con el nivel de
audicién de tonos puros. Un informe anterior también encontré que el nivel de audicién en oidos con
microtia no se correlacionan con el grado. 2°

La microtia se encuentra asociada a HNS en el 8% de los oidos afectados. Es poco frecuente entre los
pacientes con microtia pues el oido interno se desarrolla por separado de las estructuras del oido medio
y externo. Se observa mas frecuentemente en asociacion de otros sindromes craneofaciales
encontrandose en la microtia en un 3,4 a 5,6%. 2!
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Quantin et al evaluaron a 223 nifios con microtia bilateral o unilateral en estudio prospectivo,
longitudinal y observacional y encontraron: 33% (73/223) presenté malformacién auricular bilateral. El
67%, (150/223)) presentd malformacion auricular unilateral: 49/150 en el lado izquierdo; 101/150 en el
lado derecho. El 43% (96/223) sexo femenino y el 57% por ciento (127/223) sexo masculino. El 31%
(23/73) de los nifilos con malformacién bilateral y el 16% (24/150) de los nifios con malformacion
unilateral presentaban sindromes congénitos. Con respecto al grado de malformacion, 56% de los
pacientes presentaron malformacién auricular grado III/IV, 28% malformaciéon grado Il y 16%
malformacion grado . En el 68% de los casos presentaban atresia de CAE, 20% estenosis severay 12%
estenosis leve con malformacién de oido medio. El 3,5% de los pacientes (5/223) tenia paralisis facial. El
4,5% de los pacientes (8/223) presentd colesteatoma en CAE con estenosis severa. Se diagnostico
hipoacusia conductiva o mixta moderada en el 98,6% de los oidos con malformacién. El 1.4% presento
HNS.8

La funcion de deteccidn, discriminacién, identificacion de sonido y vocalizacién preverbal conforman al
desarrollo auditivo prelingual temprano el cual produce la funcién auditiva temprana y elemental, que
es fundamentalmente necesaria ya que precede al inicio del habla e idioma.?! Cuando la audicién
binaural se ve afectada, los nifios con audicion monoaural tienen que prestar mas atencion para localizar
el sonido y discriminar el sonido objetivo. Lo que retrasara el desarrollo auditivo, del habla e idioma. Los
efectos perjudiciales sobre el desarrollo sensorial influyen aun mas en algunas funciones de nivel
superior, como el rendimiento académico, la comunicacion, cognicién e incluso inteligencia.

En comparacidon con los niflos con audicién normal, los nifios diagnosticados con hipoacusia se
encuentran en un mayor riesgo de retraso en el desarrollo del lenguaje, menor comprensién de lectura
que el promedio, fallas en las calificaciones y problemas de comportamiento.3Si la presentacion clinica
es bilateral, existe mayor riesgo de retraso significativo del lenguaje y trastornos por déficit de
atencion.?? A su vez la microtia esta asociada con problemas de salud psicolégica tanto para el paciente
como para la familia. 1*

DIAGNOSTICO

Se hainformado que el grado de microtia y la gravedad de las anomalias del oido medio se correlacionan.
La existencia de anomalias estructurales adicionales sugiere un problema de desarrollo en la mayoria de
los pacientes con microtia. Por tanto, desde una perspectiva clinica, es importante realizar una
evaluacién completa y detallada. Esto deberia incluir una evaluacién cuidadosa de la regidén temporal y
morfologia mandibular, dada la proximidad y/u origen comun del tejido facial embrionario que da lugar
a las estructuras del oido medio, externo y la mandibula. 1’

Se recomienda que los pacientes con microtia sean referidos para pruebas de diagndstico lo antes
posible.?? Es prioritario 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 evaluacidn por genética. ?

e Examen fisico:

1. Pabellon auricular: observar su forma, estructuras, implantacién, estigmas (fistulas, apéndices o
mamelones).
2. Meato y CAE: El timpano puede ser hipoplasico en los casos de disgenesias de 22 y 39.
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3. Articulacion temporomandibular (ATM) y rama ascendente del maxilar inferior: evaluar aspecto y
conformacion.

4. Craneo: evaluar aspecto y conformacién de las suturas.

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

6. Cuello, térax y extremidades: presencia de quistes branquiales, evaluar caracteristicas del cuello,
torax y miembros superiores e inferiores. 2

e Estudios audioldgicos:

Serie de examenes que nos permiten determinar la localizacién y el grado de hipoacusia, dependiendo
de la edad y condiciones del paciente. ?

1. Otoemisiones acusticas (OEA):

Son sefiales acusticas originadas en la céclea tras su estimulacion con un sonido transitorio,
habitualmente un clic. Dependiendo del estimulo, y de su mecanismo de origen, se diferencian varios
tipos de otoemisiones. Son las otoemisiones acusticas provocadas por clic (OEAP) y los productos de
distorsién acustica (PDA), los mas empleados en clinica. 23

El clic es un sonido transitorio que se produce cuando se envia a un transductor un pulso rectangular
eléctrico de milisegundos de duracidn. Este estimulo desencadena una respuesta del conjunto de la
coclea generdndose emisiones en sus diferentes porciones, respondiendo cada una de ellas en su
frecuencia caracteristica. 23

Procedimiento e interpretacidn: La exploracidn se inicia con el ajuste de la sonda en el CAE, dispositivo
conico que contiene el altavoz generador del clic, y el micréfono de registro de la respuesta sonora. Se
coloca el nifio en decubito prono con la cabeza vuelta hacia un lado, de forma que el oido a explorar
guede en posicidn superior facilitando el ajuste de sonda en el CAE del nifio sin ningun tipo de presién.
El registro es mas simple en adultos en los que solo hay que ajustar la sonda en el paciente sentado en
una cabina insonorizada, indicandole que permanezca en silencio y reduzca los ruidos biolégicos,
preferentemente los asociados a la respiracion y la deglucién. 23

Cuando se considera que el estimulo emitido a través de la sonda reune las caracteristicas adecuadas,
se inicia la recoleccion de respuestas que se almacenan en la memoria del hardware hasta que se
promedian el nimero de respuestas especifico de cada dispositivo. 23

Las OEAP estan presentes en practicamente todos los individuos con audicidn normal. El analisis de
diferentes series que estudian su incidencia de aparicion establece que estas se registran en el 98% de
normoyentes, quedando un minimo porcentaje de casos en los que no se obtienen a pesar de no existir
alteraciones auditivas. Su ausencia deber ser considerada como un indicador de alteracion de esta
funcién. Desde su descubrimiento se conoce su ausencia en casos de patologia coclear que provocan
hipoacusia que supere los 30 dB HL. Pero para validar esta afirmacién, es necesaria la integridad
funcional del oido medio, ya que se produce una modificacion de los registros siempre que se encuentre
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alterada la funcién de transmisidn, de forma que no se registran en casos de hipoacusia de transmisién
con elevacién de umbrales de la via aérea por encima de 35 dB HL. %

2. Potenciales evocados auditivos de tronco cerebral (PEATC)

Constituyen una herramienta fundamental en los programas de deteccidén temprana de hipoacusia,
representa un método de diagndstico diferencial de la hipoacusia, y dota de especial eficacia al
diagndstico de hipoacusias cocleares y retrococleares, sobre todo en nifios pequefios y en casos en los
que es dificil obtener resultados de una audiometria (simuladores y personas con multiples
discapacidades). Constituyen una herramienta de gran ayuda en el equipamiento audioprotésicoy, por
tanto, en conseguir una estimulacion auditiva temprana en nifios hipoacusicos. 3

Procedimiento e interpretacion: El paciente debe permanecer tranquilo y relajado, se coloca un
electrodo en cada mastoides (M) (referencia ipsilateral y tierra contralateral) y otro electrodo activo en
la frente (FPZ), tras limpiar la piel para mejorar la impedancia, se acoplan con pasta transductora que
facilita la transmision de la actividad eléctrica y se fijan a la piel con pastas autoadhesivas. %

El estimulo sonoro se suministra a través de unos auriculares convencionales o intracanal, estableciendo
previamente el nimero de clics/s, la morfologia, la duracién y la intensidad a convenir. 2*

Si el individuo oye el sonido, se producen las ondas de PEATC. Si se quiere detectar el umbral de audicion,
se va descendiendo la intensidad de los estimulos 10 dB hasta dejar de reconocer la onda V en el registro.

Una vez obtenido el trazado, se miden las latencias de cada onda vy las interlatencias absolutas (I-1ll, I-V
y llI-V, comparado con individuos sanos) y relativas (comparacién de los resultados del oido enfermo con
respecto al sano en lesiones unilaterales o bilaterales asimétricas). 2*

Las latencias e interlatencias permiten realizar un diagndstico topografico y cuantitativo. 2* (Tabla 6)

LATENCIAS INTERVALOS
— Ondal: 2 +/- 0,5 ms. — I-lll: 2 +/- 0,5 ms.
— Ondalll: 4 +/- 0,5 ms. —1-V:4 +/- 0,5 ms.
— OndaV:6+/-0,5ms — Il-V: 2 +/- 0,5 ms.

En los nifios, estas latencias estan aumentadas hasta aproximadamente un afio.

Con los resultados se puede efectuar un diagnéstico topogréfico de la hipoacusia. 24 (Tabla 7)
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HIPOACUSIA DE HIPOACUSIA COCLEAR HIPOACUSIA RETROCOCLEAR
TRANSMISION

Latencias Todas aumentadas = Normales Normales |

desplazadas
(desp ) Desaparicion de V a Aumentadallly/oV

determinada intensidad

Intervalos Normales Normales Aumentadas

El diagndstico cuantitativo se realiza con la identificacion de la onda V, que es la Gltima en desaparecer
y la que se visualiza con mas facilidad, se estudia a intensidades de 80,60,40 y 20 dB HL. El umbral
audioldgico estara relacionado con la intensidad menor con la que se identifica esta onda de acuerdo
con la clasificacion de grado hipoacusia: Normal: se identifica onda V a 20 dB, hipoacusia leve: onda V a
40 dB, moderada: onda V a 60 dB, severa: onda V a 80 dB y profunda: si no es posible identificar la onda
V a intensidad mayo de 90 dB. No estudia las frecuencias graves.?*

3. Audiometria tonal

La audiometria tonal liminar es una exploracidn de la funcién auditiva que debe ser efectuada siempre
que un paciente manifieste un problema en su audicién. Solo esta justificada su ausencia en aquellos
pacientes, como los nifios de corta edad, que por sus caracteristicas de escasa colaboraciéon no permiten
la realizacion de la prueba. 23

Procedimiento e interpretacidn: El audidmetro es un instrumento electrénico que genera sonidos de
diferentes intensidades y frecuencias, sonidos con los que se obtienen los diferentes umbrales auditivos.
Las frecuencias estudiadas en la audiometria tonal son sonidos puros comprendidos entre los 125 y los
8.000 hertzios (Hz). Se examinan dos modos de estimulacion auditiva: la conduccién o via aérea, que se
explora mediante auriculares ya sean de superposicidon o de insercién, y la conduccién o via ésea, en la
gue se coloca un vibrador sobre la mastoides. La intensidad del estimulo se regula desde el audidmetro
en pasos de 5 dB hasta alcanzar un maximo de 120 dB para la conduccién aérea. La intensidad del
estimulo para la conduccién dsea alcanza un maximo de unos 40-70 dB (dependiendo de la frecuencia)
porque con intensidades mas altas se produce un estimulo vibratorio que percibe el paciente y que lo
puede confundir con un sonido. El equipo audiométrico es esencial que se calibre conforme la Norma
ISO 389. Se trata de una prueba subjetiva, influida por las percepciones y colaboracion del paciente, asi
como de las apreciaciones del explorador. 23

El paciente se introduce en una cabina insonorizada y se le dan las siguientes instrucciones: “usted va a
escuchar unos sonidos utilice el pulsador cuando crea que oye el sonido, no importa que sea muy débil,
y deje de pulsarlo cuando crea que el sonido ha cesado”. Se explora en primer lugar la via aérea por lo
gue se le colocan unos auriculares, rojo para el oido derecho y azul para el oido izquierdo, y se
comprobara el correcto acoplamiento tanto si son de superposicion sobre el pabellédn auricular como si
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son de insercion en el CAE. La determinacion del umbral se realiza empezando por el oido mejor o mas
sano y la primera frecuencia estudiada suele ser la de 1.000 Hz, seguida de las frecuencias mas agudas,
2.000, 4.000 y 8.000 Hz, y luego las mas graves, 500, 250 y 125 Hz. Al sujeto se le pide entonces que
indique cuando percibe un sonido. 23

Un modo para obtener el umbral tonal por via aérea es el umbral ascendente, en el que la estimulacidn
se inicia con intensidades débiles que se van aumentando en pasos de 5 dB hasta obtener la respuesta
del sujeto. Una vez estudiado el oido mas sano, se explora el oido peor. Tras finalizar la determinacién
de los umbrales de la via aérea, se estudia la conduccion dsea. Para ello lo Unico se debe sustituir los
auriculares por un vibrador que se coloca sobre la mastoides, sin que tenga contacto con el pabellén
auditivo. La sistemdtica de exploracion serd idéntica a la utilizada en el estudio de la via aérea. %

El grafico en el que se representan los datos obtenidos en la audiometria tonal se conoce con el nombre
de audiograma. Los resultados se apuntan utilizando simbolos estandarizados universalmente. En las
abscisas se colocan las frecuencias de 125 a 8.000 Hz y en las ordenadas, en sentido descendente, se
anotan las perdidas en dB con relacién al eje O que representa el umbral normal para las vias aéreas y
6seas. Una vez anotados los umbrales para cada frecuencia, estos se unen obteniendo una linea de
trazado continuo para la via aérea y de trazo discontinuo para la via dsea. 23

Las hipoacusias pueden clasificarse en funcién de su localizaciéon anatdmica en:

e Hipoacusias de transmisién, producidas por lesién del complejo timpanoosicular. Su trazado de
la via dsea es horizontal, manteniéndose entre 0y 20 dB, y el trazado de la via aérea desciende
separandose de la via 6sea mas de 30 dB en tres o mas frecuencias consecutivas (gap);

e HNS, por lesidon del oido interno. En su trazado, ambas curvas permanecen juntas y paralelas,
pero la via 6sea desciende en todo o parte de su recorrido por debajo de los 20 dB arrastrando
con ella a la via aérea;

e Hipoacusias mixtas, con lesién en ambos niveles. En esta Ultima, ambos trazados estan separados
como en una hipoacusia de transmisidon y ademas la via dsea desciende por debajo de los 20 dB
como en una hipoacusia neurosensorial. 23

A partir del audiograma, la discapacidad auditiva para el habla conversacional se calcula como el
promedio de tonos puros (PTA) para el mejor oido como un promedio de cuatro frecuencias (0,5, 1, 2y
4 kHz). Estas frecuencias son tipicas para el discurso conversacional. La Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) define la pérdida de audicidn en distintos niveles de severidad, estos comprenden hipoacusia leve
entre 26-40 dB, moderada 41-60 dB, severa 61-80 dB y profunda 81 dB o mayor de acuerdo con el PTA
obtenido.

4. Logoaudiometria

La audiometria verbal o logoaudiometria es una valoracién cualitativa de la audicién que nos da
informacidén del estado funcional de la misma. Existe una correlacién muy importante entre los umbrales
de la audiometria tonal liminar y la intensidad necesaria para identificar la palabra hablada.
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Evaltan, de menor a mayor dificultad, la capacidad auditiva del paciente para discriminar, identificar,
reconocer y comprender auditivamente la palabra hablada. 23

Para ello, se han establecido una serie de pruebas en los que se emplean listas de fonemas aislados,
palabras o frases, que pueden ser pasadas en un contexto cerrado o abierto y deben estar adaptados al
desarrollo madurativo, cognitivo y linglistico del nifio y/o adulto. 23

Procedimiento e interpretacidn: La metodologia, el equipo necesario y la composicion del material
verbal para estas pruebas estan reglamentados por las normativas internacionales IEC 645/2 relativa al
equipamiento para la audiometria verbal e I1ISO 8253-3/3 relativa a las pruebas para la audiometria
verbal. 23

A la persona que se le va a examinar, se le introduce en una cabina insonorizada, donde se van a realizar
las pruebas verbales o logoaudiométricas a través de un audiémetro.

En general en una consulta rutinaria, las pruebas verbales que se utilizan para el diagndstico son las
presentadas en contexto abierto, principalmente palabras bisilabas en castellano, por ser las mas
frecuentes en dicha lengua. 23

La duracién aproximada de la prueba es de 15-20 minutos. Su prdctica requiere que el usuario sea mayor
de cuatro afos, tenga un coeficiente intelectual normal, colabore y no existan trastornos del lenguaje.

Se presentan listas de palabras, fonéticamente equilibradas a diferentes intensidades, trazandose una
curva de inteligibilidad que se representa en una grafica en la que las ordenadas determinan el
porcentaje de palabras o fonemas comprendidos y las abscisas determinan la intensidad a la que se han
presentado dichas listas de palabras. La logoaudiometria mide la inteligibilidad para determinados
fonemas, siendo este fiel reflejo de la audicidn social del sujeto. %

5. Timpanometria e impedanciometria

La impedanciometria es un método de medicion de la funcidn del mecanismo auditivo periférico. Es una
exploracidon objetiva, que no precisa de la participacién del paciente. Su objetivo es el de evaluar la
indemnidad anatdmica y funcional de las estructuras del oido medio. 2

El equipo para el registro de estas técnicas es un impedancidmetro o admitancimetro. Sus componentes
basicos son un auricular que introduce un tono de 226 Hz en el CAE, una bomba que modifica la presién
en el mismo, arriba y abajo de la presién atmosférica y un micréfono que recoge la diferencia de presion
que no ha sido absorbida y se refleja en el CAE. %

Se realiza en conductos permeables o en el oido contralateral a la disgenesia para determinar posibles
malformaciones de la cadena, en oidos aparentemente normales. 2

e Diagndstico por imagen:

La tomografia axial computarizada (TAC) de alta resolucion del hueso temporal es el examen de imagen
estandar para estudiar el oido en casos de microtia?3, se solicita con cortes finos axiales y coronales y de
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alta resolucién. Permite valorar el hueso temporal y timpanal, evaluando la mastoides (grado de
neumatizacién y el proceso mastoideo), la caja timpdnica, su relaciéon con el nervio facial, la cadena de
huesecillos, y la conformacion del laberinto éseo. La TAC multicorte permite realizar la reconstruccion
en 3D de la cadena osicular, determinando la existencia de malformaciones o alteraciones en la
articulacion incudo-estapedial. La TAC se realiza alrededor de los 5 a 6 afios, o antes en caso de
disgenesia bilateral o en los casos de sospecha de colesteatoma por retencion en conductos con un grado
severo de estenosis (menor de 3mm).2 La mayoria de los pacientes con microtia tienen un oido interno
bien conservado. 2°

La microtia se puede clasificar segin el grado de malformacién en el hueso temporal en malformaciones
menores y mayores, las cuales se observan por medio de TAC.2(Tabla 8).

Malformaciones menores.

Grado I: Micromalformacién de la cadena osicular (fijacién de la cabeza
del martillo, ausencia de la apdfisis descendente del yunque,
ausencia de la supraestructura del estribo o estribo fijo); puede
asociarse a algun estigma del pabellén auricular.

Grado Il: Estenosis leve del CAE, membrana timpanica hipopldsica, y micro
malformacion del mango del martillo o adherencia del mismo a la
pared anterior del protimpano. La cavidad del oido medio
usualmente es de tamafio normal o mas pequeiia.

Malformaciones mayores:

Grado lll: Estenosis del CAE severa (didmetro menor de 2 o 3mm). Puede
asociarse a colesteatoma del CAE por descamacion y retencion de
gueratina en la primera infancia.

Grado IV: Hueso timpanal amorfo y compacto con cierre total del CAE dseo.

Grado V: Ausencia de hueso timpanal, agenesia del CAE dseo con distintos
grados de hipoplasia del oido medio.

Los osiculos del oido medio muestran anomalias variables que van desde ausencia, displasia, huesecillos
incrustados en la placa atrésica y anomalias de fusién que involucran martillo y yunque. Aruna et al,
informaron una incidencia de displasia osicular combinada del 74,5% que es significativamente menor
en comparacion con valores previos informados de més del 95%. 7

Mayer et al encontraron que la ventana ovalada estaba ausente en un tercio de los pacientes con
estenosis 0 AACy no observaron correlacion con el grado de anomalia del oido externo. Se ha informado
una mala posicidn del nervio facial en microtia leve hasta en la mitad de los pacientes. Esto se manifiesta
tipicamente por desplazamiento anterior del segmento mastoideo. 28
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Donato M. et al realizaron un estudio retrospectivo que incluyé a 10 pacientes con microtia tipo lll,
dentro de los hallazgos por TAC se encontraron a nivel de oido medio: una placa ésea fue el hallazgo mas
comun a nivel de la membrana timpanica (9 pacientes), la cavidad timpdnica estaba hiponeumatizada
en 5 pacientes. La fusiéon martillo-yunque fue la anomalia de los huesecillos mds comun, presente en 8
pacientes, la articulacion incudostapedial estuvo ausente en 3 pacientes, los huesecillos estaban
adheridos a las paredes de la cavidad timpanica en 3 pacientes, habia un yunque dismérfico en 3
pacientes y una agenesia de la supraestructura del estribo estaba presente en 1 paciente. No se
encontraron anomalias de tegmen tympani, tegmen mastoideum, ventana ovalada y redonda. En canal
de Falopio 6 pacientes presentaban anomalias, todos tenian desplazamiento del segmento mastoideo y
2 de ellos tenian un desplazamiento caudal del segmento timpanico. Ninguno de los pacientes
presentaba anomalias en el oido interno. 2°

Jahrsdoerfer propuso una clasificacion preoperatoria de los casos de atresia, (Anexo 2) de acuerdo con
los hallazgos tomograficos en cortes coronal y sagital para seleccionar los casos quirurgicos, con un buen
prondstico funcional. Usa 9 criterios reproducibles, se da un punto para cada elemento con apariencia
normal o ligeramente displdsica, el estribo es una excepcion en el que se dan 2 puntos cuando esta
presente, de tal manera que 10 puntos es un caso excelente, donde se puede esperar muy buen
resultado; de ocho o nueve, un prondstico bueno; de seis a siete, regular, y cinco o menos habla de un
mal candidato para cirugia. 2

La ubicacién, los sintomas clinicos, los hallazgos de imdgenes y un alto indice de sospecha ayudan al
diagnéstico de las malformaciones del oido. La descripcion precisa de las malformaciones mediante la
TAC y la resonancia magnética (RM) es indispensable para la planificacién y el éxito de los
procedimientos de reconstruccidon y rehabilitacion del oido quirurgico. %’

TRATAMIENTO.

El tratamiento de los pacientes con microtia es multidisciplinario en el cual intervienen los servicios de
Audiologia, Otorrinolaringologia, Cirugia pldstica y reconstructiva, Patologia de lenguaje, Cirugia
Maxilofacial, Genética y Trabajo social con la finalidad de mejorar la funcion auditiva, el desarrollo de
lenguaje, aprendizaje y cognitivo, el aspecto psicosocial, asi como el aspecto estético. °

Una vez que el paciente se encuentre en condiciones 6ptimas de salud y crecimiento, podria
considerarse un procedimiento de cirugia que reconstruya el pabelldn auricular. Pero se debe insistir,
dependiendo del caso. Cuando se ha establecido también si existen antecedentes heredofamiliares, si
hubo exposicién a posibles teratégenos, etcétera, debe darse asesoramiento genético. 3

e Tratamiento Médico
A criterio médico deberan descartarse alteraciones a nivel vertebral, renal y oftalmoldgico. Ademas, en
los casos unilaterales y si se tiene un oido sano, deberdn seguirse cuidadosamente las indicaciones para
gue este se mantenga sin dafio como: disminuir los riesgos de infecciones de vias aéreas superiores
frecuentes (para evitar otitis media serosa) o la exposicidon a ototdxicos (algunos antibidticos) que
podrian dafiar la audicidn que se hubiese conservado, entre otros. 3

Los pacientes deben recibir estimulacidon temprana y vigilar el desarrollo de su lenguaje y aprendizaje.3
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Cuando se presente un bajo rendimiento escolar se deberad iniciar apoyo pedagdgico, indicaciones de
lugar preferencial en salén de clases y valoracion de cirugia o uso de auxiliar auditivo en caso de que el
paciente lo requiera. °

e Tratamiento Quirdrgico
La cirugia sélo se justifica cuando se puede ofrecer el éxito con el objetivo de proporcionar al paciente
una audicion atil (un umbral menor de 30-35 dB). La decisidon quirdrgica se basa en dos factores: La
funcidn coclear y la anatomia del oido. %°

El tratamiento de pacientes con microtia y/o AAC tiene dos enfoques principales: uno que es estético y
uno funcional. Para el enfoque estético, existe la posibilidad de utilizar un pabellén auricular protésico o
cirugia reconstructiva con cartilago autdlogo.3? El promedio de edad para este tipo de cirugia es entre
los 6y 8 afios.’

En cuanto al enfoque funcional, el uso de los audifonos convencionales no es factible debido a la AAC.
Las opciones tecnoldgicas para la habilitacion auditiva incluyen dispositivos auditivos de conduccidn dsea
en una banda blanda o dura en pacientes mds jévenes.?’ Los cuales tienen algunas desventajas, como
cefalea por la presidn sobre la piel e insatisfaccidén estética con la visibilidad de los componentes, lo que
lleva a que el dispositivo se utilice menos. 3

Implantes Osteointegrados

Los auxiliares auditivos implantables o dispositivos osteointegrados se caracterizan porque el hueso se
integra con el implante de titanio en el proceso conocido como osteointegracion, lo cual permite que la
conduccién de sonidos sea directamente a cdclea. Pueden ser clasificados como dispositivos pasivos o
activos. Los sistemas pasivos incluyen implantes auditivos anclados a el hueso (IAAH) como BAHA
(Cochlear), Ponto (Oticon) y el Sophono, entre otros. Los dispositivos activos que estimulan mediante
vibracién directa al hueso para nifios incluyen el Vibrant Soundbridge (VSB, Med-El) y el Bonebridge (BB,
Med-El). 31

Después de los cinco afios, se pueden proponer los dispositivos de conduccién ésea o implantes de oido
medio. Se recomienda encarecidamente la tecnologia de conduccién dsea para nifios con AAC bilateral
para apoyar el desarrollo del habla y el lenguaje. 3°

Atresioplastia

La atresioplastia es un procedimiento tradicional para la correcciéon de la hipoacusia conductiva
relacionada con AAC. Gray et al demostraron que los pacientes sometidos a reparacién de AAC muestran
una mejoria en la audicién con ruido en una variedad de configuraciones de sefial / ruido, lo que sugiere
gue estos pacientes pueden experimentar una audicidon binaural una vez que se rehabilita el oido
atrésico. La edad mas joven en el momento de la operacidn se correlacioné fuertemente con una mejor
simetria, particularmente cuando la atresiaplastia ocurre antes de los 12 afios. 32

De acuerdo a la clasificaciéon de Jahrsdoerfer de 10 puntos como factor prondstico de la atresioplastia
calcula una puntuacion para predecir la mejora postoperatoria del umbral de la recepcién-habla, los
mejores candidatos para la cirugia de atresioplastia, tienen puntuaciones de 8 a 10 con un oido medio
ventilado y via dsea normal en la audiometria. Se recomienda un tratamiento alternativo para las
puntuaciones por debajo de 6, como audifono implantable por via dsea. (Anexo 2) 2
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e Rehabilitacidn auditiva

Un fuerte apoyo multidisciplinario es vital para el éxito en el manejo de la hipoacusia de los pacientes
con microtia. 4

La Rehabilitacidn integral para pacientes con microtia y AAC es un procedimiento desafiante en la
interfaz entre cirugia otoldgica y plastica. La hipoacusia severa y déficit funcional en casos de microtia
y/o AAC bilateral implica retraso en la adquisicidn del lenguaje, habilidades de comunicacion restringidas
y menores oportunidades profesionales a largo plazo por lo que estos pacientes requieren amplificacién
acustica inmediata. 32

No conviene esperar a que ocurran retrasos significativos en el nifio antes del tratamiento cuando las
opciones de intervencidon pueden ayudar a prevenir o minimizar y problemas de desarrollo y la
educacion. La obtencién de informacion correcta en el sistema auditivo es necesaria para el
procesamiento normal de la informacidn auditiva en los nifios, asi como para el desarrollo adecuado del
lenguaje, para lo cual, dependiendo de cada paciente, o en situaciones de microtia bilateral se requiere
de forma prioritaria la terapia de lenguaje aunado a la adaptacién de prétesis auditivas. 33
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JUSTIFICACION

El presente proyecto de investigacion tuvo como fin determinar las caracteristicas de la microtia en los
pacientes de consulta externa de audiologia del Centro Médico nacional la Raza, puesto que es una
patologia congénita de expresividad y gravedad variable que tiene una presentacion subestimada dentro
de nuestro medio.

El Centro Médico Nacional la Raza es catalogado como uno de los centros de atencién de salud de mayor
demanda dentro del pais, por lo que realizar este estudio nos permite tener acceso a un grupo
importante de la poblacién de diferentes localidades, origen étnico y social. La trascendencia de esta
investigacion radica en que mediante ella se obtuvo informacién que nos permite conocer de forma mas
detallada los casos de microtia con o sin atresia del CAE asociados con malformaciones de oido medio
dentro de un periodo establecido; asi como las caracteristicas de esta enfermedad y su forma de
presentacion.

La hipoacusia tiene un gran impacto en el desarrollo del lenguaje y otras habilidades cognitivas en el
nifio, por lo que es de suma importancia una intervencién temprana para evitar retrasos del lenguaje,
haciendo necesario un tratamiento correctivo oportuno tanto a nivel funcional y/o estético, para
mejorar la calidad de vida del paciente.

El estudio fue factible, pues en el servicio de Audiologia y Otoneurologia del Hospital General de La Raza,
es un gran centro de referencia de pacientes con Microtia.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La microtia es una malformacién congénita caracterizada por un pabellédn auricular pequefio, su
etiologia es multifactorial e incluye factores genéticos, teratogénicos y anormalidades vasculares, no hay
un tipo de herencia establecido. En México, el Registro y Vigilancia Epidemioldgica de Malformaciones
Congénitas Externas ha reportado una prevalencia de 7.37/10.000 nacidos. Sin embargo, no existen
estudios que nos muestren la prevalencia con la que se da en nuestra unidad hospitalaria, por lo que
creemos necesario que esta investigacion contribuya con datos estadisticos oportunos.

La microtia representa una patologia estética y funcional puesto que produce hipoacusia; los nifios
diagnosticados con hipoacusia se encuentran en un mayor riesgo de retraso en el desarrollo del lenguaje,
menor comprensidn de lectura, fallas en las calificaciones y problemas de comportamiento. La microtia
estd asociada con un problema de salud psicoldgica tanto para el paciente como para la familia.

Debido a que el oido externo y el oido medio comparten un origen embriolégico comun, las anomalias

del oido externo se asocian a menudo con anormalidades del oido medio por lo que es importante
realizar busqueda intencionada de malformaciones asociadas, la cual se realizard en nuestra unidad
como parte del protocolo de estudio de estos pacientes. Por ello es importante entender sus
caracteristicas y detectar el grado de hipoacusia para tener conocimientos mdas amplios y asi contribuir
a la realizacién de una evaluacién completa y detallada.

Para lograr una intervencidn temprana con el uso de auxiliares auditivos indicado de acuerdo con las
caracteristicas encontradas y el inicio de terapia del habla en el momento éptimo para el desarrollo del
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lenguaje. Ademas, un diagndstico exacto y preciso facilitaria momento adecuado de inicio para cirugia
pldstica reconstructiva y con esto preservar la autoestima de un nifio.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cudl es el grado de hipoacusia en pacientes con Microtia con o sin atresia del CAE y con o sin
malformaciones de oido medio atendidos en el servicio de Audiologia y otoneurologia del Centro Médico
Nacional la Raza?

HIPOTESIS

Pacientes con microtia con o sin atresia de CAE y malformaciones de oido medio conformardan el 12% de
pacientes con microtia y presentaran hipoacusia conductiva o mixta moderada. &

OBIJETIVO GENERAL

Describir el grado de hipoacusia presente (medido por Audiometria de tonos puros o Potenciales
auditivos evocados de tallo cerebral) en pacientes con Microtia con o sin atresia de CAE y con vy sin
malformaciones de oido medio asociadas que acudieron a la consulta externa de audiologia entre el 12
de enero de 2019 al 31 de marzo de 2020 con diagndstico de microtia con o sin atresia de CAE y
malformaciones de oido medio asociadas.

OBIJETIVOS ESPECIFICOS

e Determinar la frecuencia, grado, diagnéstico y caracteristicas de la hipoacusia

e Describir oido afectado, bilateralidad,

e Describir grado de microtia/atresia

e Describir si existen sindromes asociados

e Determinar edad a la que se diagnosticé microtia

e Conocer las malformaciones de oido medio asociadas a microtia con o sin atresia del CAE

MATERIAL Y METODOS
Se realizd un estudio retrospectivo, observacional, descriptivo y transversal.

Se incluyeron expedientes de pacientes entre 0 a 89 afios que acudieron al servicio de Audiologia y
Otoneurologia del Centro Médico Nacional La Raza con Diagnédstico de Microtia en el periodo de 1o
enero del 2019 al 31 de marzo del 2020.

Toda la informacién obtenida de los expedientes se anotd en una hoja de recoleccién de datos (Anexo1)
y en Microsoft Excel para su posterior analisis estadistico.

CRITERIOS DE INCLUSION

e Expedientes de pacientes derechohabientes del Instituto Mexicano del Seguro Social atendidos
en el servicio de Audiologia y Otoneurologia del Centro Médico Nacional La Raza con diagnéstico
de microtia uni o bilateral con o sin atresia del CAE y malformaciones de oido medio asociadas
en el periodo comprendido entre enero 2019 a marzo del 2020
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e Pacientes de 0 afios a 89 afios.

e Pacientes con microtia uni o bilateral con o sin atresia del CAE que cuenten con estudio de
tomografia computarizada de oido.

e Pacientes con diagndstico de microtia uni o bilateral con o sin atresia del CAE y alguna
malformacion de oido medio detectada por tomografia.

CRITERIOS DE EXCLUSION

e Pacientes con Diagndstico de microtia uni o bilateral con o sin atresia del CAE y que presenten
malformacion de oido interno.

e Pacientes con Diagndstico de microtia uni o bilateral con o sin atresia del CAE que no cuenten
con Tomografia de oido.

e Pacientes con Diagndstico de microtia uni o bilateral con o sin atresia del CAE que no cuenten
con expediente completo.

CRITERIOS DE ELIMINACION

e Expediente en el cual no se pueda acceder a estudio de imagen

TAMARNO DE LA MUESTRA

De acuerdo con la hipétesis, y considerando una poblacion finita de 250 personas con microtia atendidas
anualmente en nuestro centro, con un nivel de confianza del 95%, se requieren 20 pacientes con microtia
con o sin atresia del CAE y malformaciones de oido medio asociadas para poder observar una frecuencia
de hipoacusia conductiva o] mixta severa de 12% (Calculadora Epi-Info-
openepi.com/samplesizw/SSPropor.htm).

VARIABLES
VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE CATEGORIZACION
CONCEPTUAL OPERACIONAL VARIABLE
Sexo Caracteristica Se identificard segiun = Cualitativa 1= Masculino
bioldgica del se refiera en la nota nominal 2= Femenino
nacimiento que médica como
distingue entre hombre o mujer
hombre y mujer
Edad al momento  Tiempo transcurrido Se obtendra este Cuantitativa Afos cumplidos.
de acudir ala en afnos desde el dato del expediente continua
valoracién nacimiento hasta la de acuerdo con lo
fecha actual en que se constado en la
realiza la primera historia clinica.
valoracion
audioldgica.
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Oido afectado

Otoscopia

Timpanometria

Audiometria
tonal

Localizacion del
defecto anatémico
congénito, tomando
como referencia el
plano sagital:
derecho, izquierdo o
bilateral.
Exploracién del oido
externoy la
membrana timpanica
con el fin de inferir la
normalidad o
anormalidad del oido
medio, mediante el
uso de un otoscopio.

Es un examen
utilizado para probar
la condicion del oido
medio, movilidad del
timpano (membrana

timpanica) y los
huesecillos del oido
creando variaciones
de presién de aire en

el canal auditivo
derecho. Se requiere

el uso de un
impedanciometro.

Exploracién de la
funcién auditiva
derecha que consiste
en la obtencién de los
umbrales de audicidn
para las distintas
frecuencias en oido
derecho. Mediante el
uso de un
audidmetro,

Cualitativa
nominal

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con lo
constado en la
exploracion fisica.

Cualitativa
nominal

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con lo
reportado y
se tomara en cuenta
si se realizé o no
este procedimiento.

Cualitativa
nominal

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con lo
reportado y
se tomara en cuenta
sise realizé o no
este procedimiento.

Cualitativa
nominal

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con lo
reportado y
se tomard en cuenta
si se realizé o no
este procedimiento.

1=Derecho
2=lzquierdo
3=Bilateral

1=Si se realiza
2=No se realiza

1=Si se realiza
2=No se realiza

1=Si se realiza
2=No se realiza
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PEATC

Resultado de
Audiometria
tonal

Resultado de
PEATC

audifonos y cabina
sono amortiguada.

Estudio que explora la

respuesta neuro
eléctrica del sistema
(desde el nervio
auditivo hasta el
tubérculo

cuadrigémino inferior,

situado en el tronco
encefalico) medida
mediante electrodos
(FPZ, M1y M2) ante
un estimulo sonoro
aplicado al oido
derecho a través de
audifonos.
Exploracidon de la
funcién auditiva

derecha que consiste
en la obtencién de los
umbrales de audicion

para las distintas
frecuencias en oido

derecho. Mediante el

uso de un
audidometro,
audifonos y cabina
sono amortiguada.

Estudio que explora la

respuesta neuro

eléctrica del sistema

auditivo derecho

(desde el nervio

auditivo hasta el
tubérculo

cuadrigémino inferior,
situado en el tronco

Se tomara en cuenta
la cantidad de
pacientes a quienes
se les realizo este
procedimiento de
acuerdo con lo
constatado en el
expediente.

Se tomard en cuenta
a los pacientes a
quienes se les
realizo este
procedimiento y si
se encontro alterado
o no el resultado
reportando el
resultado de ambos
oidos por separado
de acuerdo con lo
constatado en el
expediente.

Se tomara en cuenta
a los pacientes a
quienes se les
realizo este
procedimiento vy si
se encontrd alterado
o no el resultado
reportando el
resultado de ambos

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

1=Si se realiza
2=No se realiza

1= Audicion
normal: Umbral
auditivo menor a
25 dB.
2= Hipoacusia:
Umbral auditivo
mayor a 25 dB.

1=Audicion
normal: se
identificaonda V a
30 dB,
2=Hipoacusia:
ondaV se
identifica a
intensidad mayor a
30 dB.
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Tipo de
hipoacusia en
Audiometria

Tipo de
hipoacusia en
PEATC

encefalico) medida oidos por separado

mediante electrodos de acuerdo con lo
(FPZ, M1y M2) ante constatado en el
un estimulo sonoro expediente.

aplicado al oido
derecho a través de

audifonos.
Clasificacion de Se obtendra este
hipoacusia de acuerdo = dato del expediente
con el sitio de de acuerdo con lo
afectacion del oido se constado en el
divide en: resultado de
Conductiva: existe audiometria
una alteracion a nivel reportando cada
del oido externo y/o oido por separado.
medio.

Neurosensorial: se
origina por un dafio
en las células ciliadas
cocleares o una
disfuncién del nervio
auditivo. Hipoacusia
Mixta: cuando se
presenta un
componente
conductivo y un
neurosensorial a la

vez.
Clasificacion de Se obtendra este
hipoacusia de acuerdo = dato del expediente
con el sitio de de acuerdo con lo
afectacion del oido se constado en el
divide en: resultado de PEATC
Conductiva: existe reportando cada

una alteracién a nivel = oido por separado.
del oido externo y/o

medio.
Neurosensorial: se
origina por un dafio
en las células ciliadas
cocleares o una

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

1=Sensorial
2=Conductiva
3=Mixta

1=Sensorial
2=Conductiva
3=Mixta
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Grado de
hipoacusia por
Audiometria

Grado de
hipoacusia por
PEATC

Atresia del CAE

disfuncién del nervio
auditivo. Hipoacusia
Mixta: cuando se
presenta un
componente
conductivo y un
neurosensorial a la
vez.

Se considera indice de
latencia/intensidad.
Hace referencia a la

severidad de la
hipoacusia. Se realiza
la clasificacion de la

OMS considerando el

promedio de audicién
para las frecuencias

del habla en
audiometria,

se mide en decibelios

(dB).

Hace referencia a la
severidad de la
hipoacusia. Se realiza
la clasificacidn
considerando la
identificacién de onda
Ven PEATCa
diferentes
intensidades,
se mide en decibelios
(dB).
Espectro de
deformidades del
oido presentes en el
nacimiento que
implica cierto grado
de alteracién del
desarrollo del CAE
derecho que se
manifiesta con

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con lo
constado en el
resultado de
audiometria en
ambos oidos
reportando
resultados por
separado.

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con lo
constado en el
resultado de PEATC
en ambos oidos
reportando
resultados por
separado.

Se obtendra este
datoen basealo
constado en el
expediente clinico,
se describe de
acuerdo con las
caracteristicas
objetivas
encontradas

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

-Superficial: 26-40
dB
-Moderada: 41-60
dB
-Severa: 61-80 dB
-Profunda: >81 dB

-Superficial: onda V
>30dB
-Moderada: onda V

>40-60 dB
-Severa: onda V >
60-80 dB
-Profunda: onda VvV
>80 dB

Si/No
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Grado de
Microtia por
Clasificacion de
Tanzer

TAC de oidos y
mastoides

Malformaciones
de oido externo
por TAC

alteraciones en sus
dimensiones.

Sistema de
clasificacion para las
anomalias congénitas

del oido externo
derecho, basadas en
el aspecto clinico de
sus componentes.
Variando en severidad
desde la mas minima
anormalidad
estructural, hasta la
ausencia del oido
externo.

Tecnologia para
diagnéstico con
imagenes. Estudia con
gran precision el CAE,
la caja timpanica, la
cadena de huesecillos,
las mastoides, la
coclea, el laberinto,
canales semicirculares
y la parte dsea del
conducto auditivo
interno.
Desarrollo incompleto
0 a una modificacién
de una o mas
estructuras del oido
externo durante la
gestacion evidenciada

mediante la
exploraciéon de oido
a través de un
otoscopio y se
reporta resultado de
ambos oidos por
separado (derecho/
izquierdo).

Se obtendra este
dato en base a lo
constado en el
expediente clinico,
de acuerdo con las
caracteristicas
reportadas en la
exploracion fisica
oidos reportando
lado afectado
(derecho y/o
izquierdo).

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con los
hallazgos en TAC de

ambos oidos
reportandose por
separado cada lado
(derecho/
izquierdo).

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con los
hallazgos de TAC de

ambos oidos
reportandose de
forma separada por

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

-Tipo |

-Tipo II: lla con
atresia del CAE. llb
Sin atresia del CAE
-Tipo Il

-Tipo IV: IVa Oreja
en corneta o taza,
IVb Criptotia, IVc

Hipoplasia del
tercio superior
completo

-Tipo V

Normal / Anormal

Normal / Anormal:
pabelldn auricular,
Conducto auditivo
externo (CAE),
membrana
timpanica.
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por TAC de oidos y

lado (derecho
mastoides.

/izquierdo).
Malformaciones
de oido medio
por TAC

Desarrollo incompleto
0 a una modificacién
de una o mas
estructuras del oido
medio durante la
gestacion evidenciada

Se obtendra este
dato del expediente
de acuerdo con los

caja timpanica,
hallazgos de TAC de nervio facial,

celdillas

Cualitativa
nominal

Normal / Anormal:
cadena osicular,

ambos oidos
reportandose de

mastoideas, otras.
por TAC de oidos y forma separada por
mastoides. lado (derecho/
izquierdo).
Clasificacion Clasificacion Se obtendra este Cualitativa Puntuacion 1-10
tomografica de preoperatoria de los = dato del expediente nominal
Jahrsdoerfer casos de atresia, de de acuerdo con los
acuerdo con los hallazgos en TAC de
hallazgos ambos oidos,
tomograficos en reportandose por
cortes coronal y separado cada lado
sagital de oido (derecho/
derecho con el fin izquierdo).
seleccionar los casos
quirudrgicos, con un
buen prondstico
funcional:
10 puntos: excelente,
se puede esperar muy
buen resultado; de 8-
9: prondéstico bueno;
de 6-7:regular,y5o0
menos mal candidato
para cirugia.
Sindromes Conjunto de Se obtendra este Cualitativa SI/NO
asociados anomalias o defectos = dato de acuerdo con nominal

congénitos que con

lo constado en el
frecuencia se

expediente clinico.
observan

relacionados con
microtia.
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ANALISIS ESTADISTICO

Los datos fueron recabados en una base de datos en el programa Excel, donde los elementos de
identificacion de los pacientes (nombre, NSS, fecha de nacimiento), fueron reemplazados por un cédigo
alfanumeérico que incluye las primeras letras del nombre y primer apellido, cuatro nimeros iniciales del
NSS. La clave para reconocer la identidad de cada paciente fue solamente posible por el investigador
principal.

Se reviso la base de datos para detectar datos no plausibles o mal captados para depurar la base de
datos. Una vez lista, serd codificada en cédigo numérico para trasladarse al programa SPSS.

Se midieron las variables cuantitativas para conocer su distribucién (normal o no) a través de la prueba
de Kolmogorov, de ser normales la medida de dispersién fue desviacidon estandar, y la de tendencia
central media, de lo contrario, rango intercuartilico y mediana. En el caso de las variables cualitativas, se
describio su frecuencia. Se utilizé la prueba de chi cuadrada para medir la asociacion entre el grado de
microtia y el de hipoacusia.

Se reportaron tablas y graficos segun sea pertinente. Se considerard una p< 0.05 como elemento para
determinar si hay diferencias significativas.

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Se recopild informacion de expedientes de pacientes de 0 a 89 afios que tengan diagndstico de Microtia
atendidos en el servicio de Audiologia y otoneurologia del Centro Médico Nacional la Raza (primer piso
del edificio de la consulta externa del Centro Médico Nacional la Raza), que cumplieron con los criterios
de inclusiéon y exclusidn, durante el periodo comprendido del 1° de enero de 2018 al 31 de marzo del
2020. Se analizd la base de datos de productividad anual del servicio, donde se registraron los casos por
padecimiento. Se obtuvieron la pertenencia del grupo etario y el sexo, y el diagnostico al que se llegd
posterior a culminar la exploracidn fisica y la cantidad de procedimientos que se requirié para llegar al
mismo. Todos los datos obtenidos se registraron en la hoja de recoleccidon de datos (anexo 1). En la
consulta habitual se realiza una anamnesis completa. Todos estos datos son registrados en el expediente
electrénico, de donde se obtuvo esta informacion. A los sujetos se les realizé un examen fisico que
consté de otoscopia, la evaluacién audiolégica se realiza de acuerdo con la edad y cooperaciéon del
paciente y puede ser mediante potenciales auditivos de tallo cerebral (PEATC) y/o audiometria,
logoaudiometria, timpanometria y tomografia de oidos y mastoides en busca de malformaciones
asociadas a nivel de oido medio.

Se usé la escala de Tanzer para estadificar grado de microtia ya que es la mds ampliamente conocida y
toma en cuenta la existencia o no de atresia de conducto auditivo externo. Se utilizé la clasificacion de
la Organizacién mundial de la salud ampliamente conocida para determinar el grado de hipoacusia de
acuerdo con los resultados obtenidos en el estudio audiolégico, se clasificd el grado de hipoacusia en
PEATC de acuerdo con laintensidad en dB en la que se logra visualizar onda V: la clasificaciéon tomografica
de Jahrsdoerfer (Anexo 2) se utilizé para identificar malformaciones en las estructuras del oido medio.
Posteriormente se continuo con la interpretacion y discusion de los datos, para la elaboracion de la tesis,
se capturd la informacidn en una base de datos en el programa EXCEL de Microsoft Office, se asigné un
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numero de identificacién a cada paciente en la base de datos; el analisis de los datos se realizd con el
paquete estadistico SPSS.

ASPECTOS ETICOS

El presente estudio no requirié consentimiento informado. Fue aceptado por el comité de ética e
investigacion local.

CONFLICTOS DE INTERES

No existe ningun conflicto de interés econdmico o personal.
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RESULTADOS

Deel12de enerode 2019 al 31 de marzo de 2020 se realizaron un total de 15,782 consultas en el servicio
de Audiologia y Otoneurologia del Centro Médico Nacional (CMN) “La Raza”, 12,479 fueron poblacién
adulta y 3,303 poblacidn pediatrica (20.9%); de los cuales 230 (1.45%) acudieron por Microtia y 20
(0.12%) cumplieron con criterios de seleccion para este estudio. En la poblacién estudiada, no hubo
predominio de género (femenino 50%). La edad de los pacientes evaluados tuvo una mediana de 4.791
afios (rango intercuartilico (1.604-6.791), minimo 2 meses, maximo de 89 afios.

Los procedimientos diagndsticos realizados fueron otoscopia (n=20, 100%), audiometria tonal (n=10, 50
%), PEATC (n=12, 60%) y timpanometria (n=15, 75%).

La lateralidad de la microtia se distribuyd de la siguiente manera: bilateral en 11 (55%), la lateralidad
derecha se encontrd en 6 (30%) y la lateralidad izquierda en 3 (15%). De los 40 oidos evaluados, se
observaron 31 oidos con microtia.

De los evaluados con audiometria tonal 1(5%) tuvo resultado normal en oido derecho, 3 (15%) resultaron
con audicidon normal en oido izquierdo; en 9 (45%) se encontré hipoacusia derecha y en 7 (35%)
hipoacusia izquierda. De los pacientes a quienes se les realizé6 PEATC derechos, 2 (10%) tuvieron audicién
normal y 10 (50%) presentaron hipoacusia; en cuanto a los PEATC izquierdos, 4 (20%) presentaron
audicién normal y 8 (40%) presentaron hipoacusia. En cuanto a timpanometria en oidos sin atresia se
encontraron predominantemente curvas As de Jerger en 4 (20%) en oido derecho y 7 (35%) en oido
izquierdo. Curvas A de Jerger se encontraron en 3 (15%) en oido derecho y 5 (25%) en oido izquierdo.

Respecto al grado de microtia de acuerdo con la clasificacién de Tanzer se encontré en el oido derecho
grado | en 1(5.9%), grado lla en 9 (52.9%), grado llb en 1 (5.9%), grado lll en 2 (11.8 %), grado IVc en 4
(23.5%); en el oido izquierdo grado lla en 8 (57.1%), llb en 2 (14.3%), IVc en 4 (28.6%). (Grafica 1)

GRAFICA 1. GRADO DE MICROTIA
CLASIFICACION DE TANZER
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El tipo de hipoacusia predominante fue conductiva, encontrandola en 17 (100%) de los oidos derechos
y en 13 (92.9%) de los oidos izquierdos, solo se encontré que 1 (7.1%) curso con hipoacusia de tipo mixto
en oido izquierdo. (Grafica 2)

GRAFICA 2. TIPO DE HIPOACUSIA
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El grado de hipoacusia predominante en el oido derecho fue severa en 11(64.7%), superficial en 2
(11.8%), moderada en 2 (11.8%), y profunda en 2 (11.8%), en el oido izquierdo se encontrd hipoacusia
severa en 9 (64.3%), moderada en 4 (28.6%) y superficial en 1 (7.1 %). (Grafica 3)

GRAFICA 3. GRADO DE HIPOACUSIA
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Se realizo TAC de oidos y mastoides al 100%. A nivel del oido externo se encontré malformacion en CAE
derecho en 9 (45%), y en CAE izquierdo en 8 (40%); de la membrana timpanica derecha en 1 (5%) y en
oidoizquierdo 2(10%). A nivel de oido medio se encontrd alteraciones en caja timpdanica en oido derecho
en 2 (10%) y en oido izquierdo 1 (5%), anomalias en cadena osicular derecha encontradas: 5 (31.3%) a
nivel de martillo, 1(6.3%) a nivel de yunque, 2 (12.6%) a nivel del estribo y 1(6.3%) en articulacién
incudoestapedial; en oido izquierdo 1 (6.3%) a nivel de martillo, 1(6.3%) a nivel de yunque y 1(6.3%)
en articulacién incudoestapedial; alteracién del recorrido del nervio facial en 2 (10%) para oido derecho
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y en 2(10%) en oido izquierdo. Mastoides derecha alterada en 2 (10%), en oido izquierdo se presento en
1 (5%). (Tabla 1).

TABLA 1. HALLAZGOS ENCONTRADOS EN LOS PACIENTES CON MICROTIA CON O SIN ATRESIA DE CONDUCTO
AUDITIVO EXTERNO Y MALFORMACIONES DE OiDO MEDIO

VARIABLE OIDO DERECHO N, (%) = OIDO 1ZQUIERDO N, (%) P
Grado de microtia 0.317
/ 1(5.9), 0
1A 9(52.9) 8(57.1)
1B 1(5.9) 2 (14.3)

I 2(11.8) 0
IVA 0 0
IVB 0 0
Ivc 4 (23.5) 4 (28.6)
Grado de hipoacusia 0.021
Superficial 2 (11.8) 1(7.1)
Moderada 2 (11.8) 4 (28.6)
Severa 11 (64.7) 9 (64.3)
Profunda 2 (11.8)
Tipo de hipoacusia
Conductiva 17 (100) 13 (92.9)
Sensorial 0 0
Mixta 0 1(7.1)
Malformacion por TAC de oidos y
mastoides

Oido externo

CAE 9 (45) 8 (40)

Membrana timpdnica 1(5) 2(10)
Oido medio

Caja timpdnica 2 (10) 1(5)

Cadena huesecillos
Martillo 5(31.3) 1(6.3)
Yunque 1(6.3) 1(6.3
Estribo 2(12.6
Articulacién incudo- 0 0

maleolar

Articulacion Incudo- 1(6.3) 1(6.3)
estapedial

Trayecto del nervio facial 2 (10) 2(10)

Mastoides 2 (10 1(5).




Los puntajes obtenidos de acuerdo con la clasificacién de Jahrsdoerfer en oido derecho fueron: 1 (5.9%)
con 8 puntos, 9 (52.9%) con 7 puntos, 6 (35.3%) con 6 puntos, 1 (5.9%) con 5 puntos. Los puntajes
obtenidos en oido izquierdo: 1 (7.1%) con 9 puntos, 4(28.6%) con 8 puntos, 5 (35.7%) 7 puntos, 3 (21.4%)
6 puntos, 1 (7.1%) 5 puntos.

No encontramos asociacion entre el grado de hipoacusia y el grado de microtia en ninguno de los dos
oidos estudiados, derecho p=0.105, izquierdo p= 0.208.

Se encontrd asociacién con otros sindromes en 2 (10%) en los que se diagnosticé Sindrome Oculo-
auriculo-vertebral.
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DISCUSION

Del 12 de enero de 2019 al 31 de marzo de 2020 se realizaron un total de 15,782 consultas en el servicio
de Audiologia y Otoneurologia del Centro Médico Nacional “La Raza”, 12,479 fueron poblacién adulta y
3,303 poblacidon pediatrica (20.9%); de los cuales 230 (1.45%) acudieron por Microtia, lo que indica que
este es un centro hospitalario de alta concentracion en atencién de pacientes pediatricos, asi como de
una alta incidencia en el diagndstico de microtia, lo cual representa una excelente area de oportunidad
para el estudio de dicha poblacién.

Aguinaga et al. reportaron que en los centros hospitalarios de tercer nivel en México la microtia se
encontrd dentro de las primeras causas de atencidn en la consulta externa. Durante un periodo de 4
afios se atendieron 499 casos en el Hospital Infantil de México Federico Gdmez y 318 en el Hospital de
Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI. En el Instituto Nacional de Rehabilitacidon se han reportado
149 casos, en nuestro caso, en un afio se valoraron 230 pacientes. 3

Observamos una mediana de edad al diagndstico de 4.79 afios, similar al reporte de Cabrejo et al donde
el 58,2% de los pacientes con microtia fueron diagnosticados entre 0 y 5 afios con un promedio de 5,31
+4,97.16

Luna et al. menciona que la microtia predomina en hombres con una proporcién 2.5:1 comparado con
mujeres, mientras que otros refieren que afecta a ambos sexos por igual®; sin embargo, en nuestra
poblacién estudiada, no hubo predominio de género (femenino 50%).

Segun Luna et al. la presentacion mas frecuente es unilateral en una relacién 4:1, aproximadamente el
10% puede ocurrir en forma bilateral. El oido derecho estd mds frecuentemente afectado con un 53.2%
que el oido izquierdo con un 40% y solo el 6.7% son bilaterales. Se observé predominio de sexo masculino
del 60% en México.’ En nuestro estudio la bilateralidad de la microtia se encontré en 11 (55%); lo cual
difirié con lo reportado en otros estudios. La lateralidad derecha se encontré de forma predominante
en 6 (66.6%) y la lateralidad izquierda en 3 (33.3%%) coincidiendo con la literatura. En este sentido existe
la posibilidad de que al ser el nuestro, un centro de referencia haya una sobre representacién de casos
mas severos.

De los procedimientos clinicos realizados de primera vez fueron otoscopia (100%), la valoracién de grado
de hipoacusia se realizé con audiometria tonal (50 %), PEATC (60%); de acuerdo a la edad del paciente;
y timpanometria (75%), la cual sélo se pudo realizar cuando existia permeabilidad del conducto auditivo
externo. El que no todos los pacientes tuvieran estudios como los PEATCy la audiometria obedece a que,
por su edad, no todos son candidatos a someterse a este estudio.

Quin et al. refieren que la microtia puede afectar al oido medio y producir alteraciones en la audicién
hasta en un 80-90 % de los casos con hipoacusia conductiva y en una minoria, hipoacusia neurosensorial
o mixta &; lo cual concuerda con nuestros resultados en donde el tipo de hipoacusia predominante fue
la conductiva, encontrandola en 17 (100%) de los oidos derechos y en 13 (92.9%) de los oidos izquierdos,
solo se encontré que 1 (7.1%) cursdé con hipoacusia de tipo mixto en oido izquierdo.
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De igual forma, dichos autores mencionan que la microtia se asocia a la hipoacusia moderada con
umbrales entre 55 y 65 dB y cuando las malformaciones del pabellén se combinan con malformaciones
del CAE y del oido medio, producen mayor grado de hipoacusia.® Esto concuerda con nuestros hallazgos
donde el grado de hipoacusia predominante fue severa en el oido derecho en 11(64.7%), superficial en
2 (11.8%), moderada en 2 (11.8%), y profunda en 2 (11.8%), en el oido izquierdo se encontrd hipoacusia
severa en 9 (64.3%), moderada en 4 (28.6%) y superficial en 1 (7.1)%.

Aguinaga et al. también refieren que la microtia se encuentra asociada con atresia o estenosis del CAE
en un 55-93%.3 En nuestro estudio la frecuencia fue menor, se encontré malformacién en CAE derecho
en 9 (45%), y en CAE izquierdo en 8 (40%).

Respecto al grado de microtia de acuerdo con la clasificacion de Tanzer, la cual es una de las mas
utilizadas ya que contempla las estructuras de oido externo, encontramos en el oido derecho grado | en
1(5.9%), grado lla en 9 (52.9%), grado llb en 1 (5.9%), grado lll en 2 (11.8 %), grado IVc en 4 (23.5%); en
el oido izquierdo grado llaen 8 (57.1%), llb en 2 (14.3%), IVc en 4 (28.6%). Quantin et al. evaluaron a 223
nifos con microtia bilateral o unilateral en estudio prospectivo, longitudinal y observacional y
encontraron con respecto al grado de malformacién, 56% de los pacientes presentaron malformacién
auricular grado lI/IV, 28% malformacién grado Il y 16% malformacion grado 1.8 Respecto a lo
previamente descrito, no encontramos en la literatura consultada estudios que incluyeran dicha
clasificacion.

Takano K, et al. investigd los niveles de audicién de 172 pacientes (191 oidos) con microtia y comparé
los niveles de hipoacusia con los resultados de la clasificacion de Marx encontrando un promedio de
umbral de conduccidn aérea en pacientes con microtia grado I: 27.5 dB, grado Il: 60.9 dB y en grado lll:
76.8 dB. Los puntajes de clasificacion de Marx no mostraron una correlacién con el nivel de audicidn de
tonos puros. Un informe anterior también encontré que el nivel de audicién en oidos con microtia no se
correlacionan con el grado.?’ Para nuestro estudio no se observé asociacion entre el grado de microtiay
el de hipoacusia, pero solamente hubo un paciente con el peor grado de microtia, en este sentido se
abre una linea de investigacion al respecto.

A nivel del oido externo se encontré malformacion en CAE derecho en 9 (45%), y en CAE izquierdo en 8
(40%); de la membrana timpanica derecha en 1 (5%) y en oido izquierdo 2(10%). A nivel de oido medio
se encontrod alteraciones en caja timpanica en oido derecho en 2 (10%) y en oido izquierdo 1 (5%),
anomalias en cadena osicular derecha encontradas: 5 (31.3%) a nivel de martillo, 1(6.3%) a nivel de
yunque, 2 (12.6%) a nivel del estribo y 1(6.3%) en articulacién incudoestapedial; en oido izquierdo 1
(6.3%) a nivel de martillo, 1(6.3%) a nivel de yunque vy 1(6.3%) en articulaciéon incudoestapedial;
alteracion del recorrido del nervio facial en 2 (10%) para oido derecho y en 2(10%) en oido izquierdo.
Mastoides derecha alterada en 2 (10%), en oido izquierdo se presentd en 1 (5%). Donato M. et al
realizaron un estudio retrospectivo que incluyé a 10 pacientes con microtia tipo lll (Clasificacion de
Marx), dentro de los hallazgos por TAC se encontraron a nivel de oido medio: una placa ésea fue el
hallazgo mas comun a nivel de la membrana timpdnica (9 pacientes), la cavidad timpdnica estaba
hiponeumatizada en 5 pacientes. La fusién martillo-yunque fue la anomalia de los huesecillos mas
comun, presente en 8 pacientes, la articulacidon incudostapedial estuvo ausente en 3 pacientes, los
huesecillos estaban adheridos a las paredes de la cavidad timpanica en 3 pacientes, habia un yunque
dismdrfico en 3 pacientes y una agenesia de la supraestructura del estribo estaba presente en 1 paciente.
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No se encontraron anomalias de tegmen tympani, tegmen mastoideo, ventana ovalada y redonda. En
canal de Falopio 6 pacientes presentaban anomalias, todos tenian desplazamiento del segmento
mastoideo y 2 de ellos tenian un desplazamiento caudal del segmento timpanico. 2°

Los puntajes obtenidos de acuerdo con la clasificacidon de Jahrsdoerfer en oido derecho fueron: 1 (5.9%)
con 8 puntos, 9 oidos (52.9%) con 7 puntos, 6 (35.3%) con 6 puntos, 1 (5.9%) con 5 puntos. Los puntajes
obtenidos en oido izquierdo: 1 (7.1%) con 9 puntos, 4(28.6%) con 8 puntos, 5 (35.7%) 7 puntos, 3 (21.4%)
6 puntos, 1 (7.1%) 5 puntos. De acuerdo con la clasificacidon de Jahrsdoerfer para seleccionar los casos
quirudrgicos, con un buen pronéstico funcional, en donde 10 puntos se considera excelente prondstico;
de 8 0 9 buen prondstico; de 6-7 regular, y <5 puntos nos hablan de un mal candidato para cirugia.? en
la literatura consultada no se encontraron estudios que incluyeran esta clasificacion tomografica de
manera descriptiva.

En el presente estudio encontramos asociacion con otros sindromes en 2(10%) en los que se diagnosticé
Sindrome Oculo-auriculo-vertebral, lo que corresponde con lo mencionado por la literatura; los cuales
pueden presentarse en forma aislada o como parte de un sindrome hasta en un 20% de los casos. Entre
las entidades clinicas en que mas frecuentemente se puede presentar la microtia-atresia como parte del
efecto pleiotrépico de los sindromes se consideran el espectro éculo-auriculo-vertebral, el sindrome de
Treacher-Collins y el sindrome velocardiofacial asociado a la delecién 22g11.2, entre otros.3

La importancia de la deteccion temprana de hipoacusia, no solo en nifios con microtia radica en que ésta
genera un retraso en el desarrollo del lenguaje y aprendizaje del paciente con esta patologia, por lo que
su deteccién precoz y su correccién oportuna, asi como la habilitacién auditiva temprana beneficiard
tanto el prondstico como el crecimiento intelectual posterior.” Eel seguimiento y vigilancia del oido sano
en los casos de microtia unilateral es indispensable, ya que éste debe considerarse como oido valioso,
en los casos de microtia bilateral es una prioridad para el Médico Audidélogo iniciar el tratamiento
auditivo lo antes posible posterior a su diagndstico, para favorecer el desarrollo del lenguaje y todas las
habilidades cognitivas. La falta de correlacion entre el grado de microtia y la hipoacusia obliga a que aun
en presentaciones aparentemente leves de la microtia, se deba realizar un abordaje diagnéstico
completo en los pacientes.
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CONCLUSIONES

La microtia con o sin atresia de CAE y malformaciones asociadas de oido medio representa el
0.012% de la consulta externa.

La frecuencia de microtia con o sin atresia de CAE y malformaciones de oido medio asociadas fue
similar en ambos sexos, con una mediana de edad al diagndstico de 4.79 afios.

La microtia bilateral predominé en 55%. La microtia unilateral derecha fue mas frecuente en
66.6%.

La atresia aural se encontré en el 85% de los pacientes diagnosticados de microtia vy
malformaciones asociadas de oido medio.

En relacién con el grado de microtia, el grado lla de la clasificacidon de Tanzer fue predominante,
seguido del grado IVc, el grado | correspondiente a anotia; representd sélo una pequeiia
proporcién de casos.

Todos los pacientes valorados presentaron hipoacusia; de los cuales la mayoria de tipo
conductiva (95%), y en el 64% de los casos de un grado severo.

Las malformaciones a nivel de oido medio mas frecuentes fueron las anomalias en cadena
osicular a nivel del martillo (19.35%)

De acuerdo con los puntajes obtenidos con la clasificacion tomografica de Jahrsdoerfer el mas
frecuente fue 7 puntos (35%). Por lo que la mayoria de los pacientes cuenta con un prondstico
quirurgico regular.

En cuanto a microtia y sindromes asociados en el 10% de los casos estudiados.
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ANEXO 1. HOJA DE RECOLECCION DE DATO
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ANEXO 2

CLASIFICACION TOMOGRAFICA DE JAHRSDOERFER 2 ‘

Puntos

Estribo presente 2

Articulacion incudoestapedial 1
presente

Complejo martillo yunque 1

Ventana oval normal 1

Buen espacio del oido medio 1

Buena neumatizacion 1
mastoidea

Trayecto del nervio facial 1

normal
Ventana redonda presente 1
Buen aspecto del pabellén 1

(Microtia grado 1 o 1)
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