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Los trastornos del desarrollo del laberinto pueden ocu-
rrir aisladamente o asociarse con alteraciones de otras par-
tes del cuerpo, especialmente del sistema nervioso y del
tegumentario. ® Las alteraciones del desarrollo laberintico
se agrupan clasicamente, seglin la severidad y la topografia
en cuatro tipos principales: Michel, Mondini, Scheibe y
Alexander. **#7 La de tipo Mondini presenta tnicamente au-
sencia de la vuelta basal de la coclea.

Todas causan alteraciones auditivas y vestibulares, y
pueden ser uni o bilaterales. Las manifestaciones clinicas
pueden detectarse en la lactancia por la falta de desarrollo
del lenguaje; otras veces, hasta la edad escolar, la adoles-
cencia o en el adulto. 7 Esto depende del tipo y la gravedad
de lesion del individuo. La hipoacusia puede ser superficial,
moderada, severa, profunda o anacusia. "

Informe del caso

Nifia de siete afios. Fue valorada en el Instituto Nacional
de Pediatria (INP) en marzo del 2000, por hipoacusia. An-
tecedentes: Producto de la GI a los 24 afios de edad materna.
Durante el tercer mes de embarazo la madre tuvo una in-
feccion de vias urinarias. Recibid tratamiento médico cuya
naturaleza se desconoce. La nifia nacié de término y parto
eutocico; pesod 2,800 g y tuvo desarrollo psicomotor normal.
No hubo antecedentes heredo-familiares de importancia para
la patologia actual. Su padecimiento se sospecho por retraso
del lenguaje a los dos afios de edad. Un otorrinolaringdlogo
particular le prescribi6 auxiliares auditivos eléctricos (AAE)
bilaterales tipo curveta para pérdidas auditivas moderadas a
severas. No se logro buena ganancia auditiva. El diagnosti-
co elaborado fue cortipatia heredo-degenerativa. La madre
refiere que en el curso del ultimo afio ha disminuido su
mejoria a pesar de la terapia del lenguaje.

Interrogatorio. La paciente tiene dificultad para enten-
der las preguntas; se apoya con labio-lectura; su conducta
es la de hipoacusia. Tiene alteraciones foniatricas, consti-
tuidas por sustituciones /r/rr/ /1/t/ y voz normal. Su des-
empeno como preescolar y su inteligencia son normales.
No se documenta sintomatologia vestibular. Percibe un
acufeno de tonalidad aguda, no pulsatil, de presentacion
constante.

Examen fisico. Pabellones auriculares simétricos bien
implantados con caracteristicas anatdmicas normales; con-
ductos auditivos externos permeables con membranas
timpanicas integras y de caracteristicas normales. La cavi-
dad oral no muestra patologia anatémica.

No se cuenta con estudios audiolégicos previos a los
realizados en el INP, En estos ultimos se observa una audio-
metria de tonos puros (figura 1) con hipoacusia bilateral
severay curva descendente en agudos de tipo sensorial. En
la figura 2 se=¥e una logoaudiometria de monosilabos con
mala discriminacion fonémica. La impedanciometria mostro
que la funcion del oido medio estaba conservada; la
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Figura 1. Audiometria de tonos puros, Oido derecho O, Oido iz-
quierdo X. hipoacusia severa bilateral, con perdida de respuesta
en 4000 Hz OD, y 8000 Hz en Ol y OD.
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Figura 2. Logoaudiometria con monosilabos. Muestra una mala
discriminacion fonémica, sin alcanzar el 100% a volumen maximo.
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MALFORMACION COCLEAR TIPO MONDINI
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Figura 3. Obsérvese la impedanciometria de las curvas A de Jerger
bilateral, que indican la integridad del oido medio, membrana
timpanica y cadena osicular.

Figura 4. Corte coronal de oido derecho, que muestra la céclea
incompleta

impedancia de la membrana timpanica y de la cadena
oscicular era normal (figura 3)°.

Una TAC de oidos en cortes axiales y coronales mostro
unicamente ausencia bilateral de la vuelta basal de la coclea,
en el laberinto posterior sin alteraciones aparentes. El resto
de las estructuras de oido medio y externo no tenian altera-
ciones.

Las figuras 4 y 5, muestran la tomografia en cortes
coronales que son los mas representativos para apreciar la
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Figura 5. Corte coronal de oido izquierdo, que también muestra la
coclea incompleta.

alteracion de la capsula interna. Por los antecedentes y los
hallazgos se diagnostico malformacion tipo Mondini.

Discusién

Este caso indica la necesidad de preguntarnos qué tanto se
investiga a un paciente pediatrico con pérdida auditiva. Esto
importa para ofrecer la mejor explicacion del problema a
los padres del paciente y para ofrecer el método idoneo de
rehabilitacién, tomando en cuenta el grado de pérdida
auditiva. No debe haber limitaciones para efectuar un estu-
dio completo del paciente con cortipatia. De este estudio
depende en buena medida la importancia que tienen su en-
torno familiar, social, educativo y laboral futuros. Se debe
explicar a los padres las alternativas de rehabilitacion que
existen en la actualidad.

Se puede valorar el uso de AAE de tipo digital para apro-
vechar las frecuencias que quedan disponibles en la coclea,
a fin de integrar a los pacientes a una rehabilitacion auditiva
y lingtiista los mas rapidamente que sea posible. Esto s¢ ha
tomado en consideracion en el caso presente.

El seguimiento de esta paciente se hard como hasta ahora
por un equipo multidisciplinario de atencion, foniatria,
audiologia, psicologia, genética etc. La intervencion de los
pacientes a edades mas tempranas dard una mejor expecta-
tiva para los que tienen una malformacion coclear tipo
Mondini. Aunque esta se asocia en ocasiones con algunos
sindromes que cursan con retraso mental, en el presente
afortunadamente no ocurre y tiene mayores oportunidades
de desarrollo en cualquier ambito.
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invita a las
XLIX Jornadas Médicas y XX Jornadas de Estomatologia
Monterrey, Nuevo Leon
Del 20 al 23 de noviembre del 2003
Informes:
Hospital Infantil de México, Dr. Marquez 162, col. Doctores, CP 06720,

México, DF. Tel.: 5761-0347, 5228-9917 ext. 1549.
E-mail: amhim@prodigy.net.mx

La Asociacion de Médicos del Hospital Infantil de México, A.C.
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