CASO CLiNICO
Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2019; 79: 428-432

Estenosis congeénita aislada del conducto auditivo interno como causa
de hipoacusia neurosensorial unilateral y paresia del nervio facial

Congenital internal auditory canal stenosis presenting with unilateral
sensorineural hearing loss and facial nerve dysfunction

Sofia Waisshluth A', Sebastian Bravo G2, Catalina Gutiérrez C°.

RESUMEN

La estenosis del conducto auditivo interno con aplasia/hipoplasia del nervio co-
cleovestibular es una patologia muy infrecuente. Suele ser unilateral y puede acompa-
fiarse de aplasia/hipoplasia del nervio facial y otras malformaciones del oido interno. Se
presentan aqui dos casos clinicos de pacientes pedidtricos con estenosis del conducto
auditivo interno unilateral con compromiso del séptimo y octavo par craneal ipsilateral.
Se describen las historias y evaluaciones clinicas, hallazgos audiovestibulares, hallazgos
imagenoldgicos, tratamientos indicados y sus resultados.
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ABSTRACT

Congenital internal auditory canal stenosis associated with aplasia/hypoplasia of the
cochleovestibular nerve is a very infrequent pathology. It is usually unilateral and may
be accompanied by aplasia/hypoplasia of the facial nerve and other malformations of
the inner ear. We hereby present two clinical cases of pediatric patients with congenital
internal auditory canal stenosis, with involvement of the seventh and eighth ipsilateral
cranial nerve. The medical histories and clinical evaluations, audiovestibular findings,
imaging findings, treatments and their results are described.
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chleovestibular nerve, facial nerve paralysis, hearing l0ss.

" Departamento de Otorrinolaringologia, Pontificia Universidad Catdlica de Chile, Santiago, Chile.
2 Departamento de Neurorradiologia, Pontificia Universidad Catdlica de Chile, Santiago, Chile.
3 Departamento de Otorrinolaringologia, Complejo Asistencial Dr. Sétero del Rio, Santiago, Chile.

Los autores declaran no tener conflictos de interés.

Recibido el 10 de mayo, 2019. Aceptado el 29 de mayo, 2019.

428



ESTENOSIS CONGENITA AISLADA DEL CONDUCTO AUDITIVO INTERNO COMO CAUSA DE HIPOACUSIA NEUROSENSORIAL UNILATERAL

Y PARESIA DEL NERVIQ FACIAL - S Waissbluth, S Bravo, C Gutiérrez

INTRODUCCION

La estenosis congénita del conducto auditivo
interno es una patologia infrecuente. Se presenta
generalmente  como hipoacusia neurosensorial
unilateral, aunque puede acompariarse de alteraciones
de otros pares craneales'. El uso de imagenes
contribuye al diagnostico y son indispensables
para descartar otros diagndsticos diferenciales de
hipoacusia neurosensorial unilateral congénita®®.
Aqui presentamos dos casos clinicos de estenosis
congénitadel conducto auditivo interno con hipoacusia
sensorioneural unilateral significativa acompafada de
una paresia del nervio facial ipsilateral. Describimos
la historia clinica, los hallazgos audiovestibulares
e imagenologicos que apoyaron el diagndstico y el
tratamiento indicado.

CASO CLINICO 1

Paciente de sexo masculino de 10 afios, con
antecedentes de sindrome de alcoholismo
fetal, fue derivado a nuestro departamento de
otorrinolaringologia para evaluacion de la audicion.
Segun la madre del paciente, se sometid a una
prueba de potenciales evocados auditivos de
tronco cerebral (PEATC) que resultd anormal para
el oido izquierdo, siete afios antes. El examen fisico
otorrinolaringoldgico mostré una hipofuncion
del nervio facial del lado izquierdo, grado IV de
House-Brackmann. La impedanciometria mostro
timpanogramas tipo A bilaterales con ausencia del

reflejo acustico para el oido izquierdo, y la presencia
del reflejo para el oido derecho (los reflejos medidos
ipsilateralmente). En la audiometria, se observo una
pérdida completa de audicion en el oido izquierdo
con 0% de discriminacion del habla, mientras que el
promedio de tonos puros (PTP) para el oido derecho
fue de 11,3 dB con 100% de discriminacion del
habla (Figura 1a).

Las emisiones otoacusticas por productos de
distorsion no se detectaron en el oido izquierdo.
Ademas, al realizar una electrococleografia evoca-
da por estimulo click, no se observo actividad para
el oido izquierdo (electrodo colocado en el con-
ducto auditivo externo). Se realizd una prueba de
impulso cefalico asistida por video (vHIT) para los
canales semicirculares horizontales; la ganancia
del reflejo vestibulo-ocular (RVO) estuvo dentro del
rango normal para el lado derecho, y disminuido
para el lado izquierdo (0,36). Sacadas correctivas
(cubiertas y descubiertas) también fueron detecta-
das para el lado izquierdo (Figura 2a).

La tomografia computarizada (TC) del hueso tem-
poral de alta resolucion reveld un conducto auditivo
interno estenotico en el lado izquierdo (menos de 2
mm), sin otras anomalias asociadas del oido interno.
Los segmentos cisternales del nervio cocleovestibu-
lar y facial no se pudieron observar en la resonancia
magnética (RM) ponderada en T2 (Figura 3).

Se decidio adaptar al paciente con un audifono
tipo CROS (presentacion contralateral de la sefial).
Al principio, el paciente tenia dificultades para
adaptarse al audifono, pero después de un par de
meses de uso, dio buenos resultados.

Figura 1. Audiometria tonal. (a) Paciente #1; se observa cofosis del oido izquierdo y promedio de tonos puros para el oido derecho
de 11,3 dB. (b) Paciente #2; se observa una situacion similar al paciente #1, con cofosis del oido izquierdo y un promedio de

tonos puros de 11,3 dB para el oido derecho.
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Figura 2. Prueba de impulso cefalico asistida por video para los canales semicirculares horizontales. (a) Paciente #1; el RVO
esta dentro del rango normal para el lado derecho (0,71), y disminuido para el lado izquierdo (0,36). (b) Paciente #2; RVO esta
dentro del rango normal para el lado derecho (0,70), y disminuido para el lado izquierdo (0,60). Se observan sacadas cubiertas
y descubiertas para el canal semicircular horizontal izquierdo de ambos pacientes.

Figura 3. Paciente # 1. (a) TC, corte axial. La flecha blanca indica el conducto auditivo interno estendtico en el lado izquierdo.
No se observan otras malformaciones del oido interno. (b) RM potenciada en T2, corte axial. La flecha blanca indica el area del
conducto auditivo interno estenctico; el nervio cocleovestibular no se logra distinguir.
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CASO CLiNICO 2

Paciente de sexo femenino de 8 afios de edad fue
atendida en el departamento de otorrinolaringologia
con una historia de emisiones otoacusticas
alteradas en el periodo neonatal para el oido
izquierdo, también presentd una disfuncion del
nervio facial del lado izquierdo, House-Brackmann
grado IV. A los 8 meses de vida, se realizd una
RM que mostro hipoplasia del conducto auditivo
interno izquierdo y un canal semicircular lateral
dilatado en el lado izquierdo. No se pudo observar
el nervio facial y ni coclear ipsilateral (Figura 4).
Una TC de hueso temporal de alta resolucion
reveld0 un conducto auditivo interno estenotico
en el lado izquierdo. La impedanciometria mostro
timpanogramas tipo A bilaterales con ausencia del
reflejo acustico para el oido izquierdo, pero pre-
sente para el oido derecho (los reflejos se miden
ipsilateralmente). En la audiometria, se observé
una pérdida completa de la audicién con 0% de
discriminacion del habla para el oido izquierdo,
mientras que el PTP para el oido derecho fue de
11,3 dB con 100% de discriminacion del habla
(Figura 1b). Una prueba de vHIT para los canales
semicirculares horizontales mostré una ganancia
de ROV dentro del rango normal para el lado de-
recho, y disminuido para el lado izquierdo (0,59)
con sacadas cubiertas y descubiertas (Figura 2b).

Al hacer una electrococleografia con estimulo
click (electrodo colocado en el conducto auditivo
externo), se observaron formas de onda anor-
males y una alta relacion SP:AP [SP: potencial de
sumacion, AP: potencial de accidn] para el oido
izquierdo. Se adapt6 con un audifono tipo CROS
que proporciono resultados adecuados.

DISCUSION

Presentamos dos casos clinicos de estenosis
congénita del conducto auditivo interno con
pérdida auditiva neurosensorial unilateral y paresia
del nervio facial ipsilateral. Uno de los pacientes
también presentd una malformacion del oido
interno asociada: un canal semicircular lateral
dilatado. Ambos pacientes presentaron cofosis
unilateral con una disminucion de la ganancia del
RVO ipsilateral. La obtencién de imagenes con
RM y TC revel6 la etiologia, un conducto auditivo
interno estendtico unilateral.

La estenosis congénita del conducto auditivo
interno es rara, y puede verse junto con otras
anomalias del oido interno. Por lo general, es
una afeccién unilateral que se presenta con una
pérdida auditiva neurosensorial profunda’. Tanto la
RM como la TC de hueso temporal son necesarias
para realizar un diagnostico adecuado, ya que la

Figura 4. Paciente # 2. (a) RM potenciada en T2, corte coronal, y (b) corte axial. La flecha blanca indica hipoplasia del conducto
auditivo interno izquierdo. El * indica el canal semicircular lateral dilatado en el lado izquierdo.
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TC de alta resolucion ve detalles dseos complejos
y malformaciones del oido interno, mientras que la
RM de alta resolucion ponderada en T2 permite la
visualizacion del laberinto membranoso, el nervio
cocleovestibular, y también ayuda a excluir causas
centrales de la pérdida auditiva neurosensorial
congénita?®, Las imagenes también son cruciales
para determinar el manejo, ya que la ausencia del
nervio coclear es una contraindicacion para el im-
plante coclear?4, por lo que los hallazgos altamente
sugerentes en las imdgenes junto con las pruebas
de audicién funcionales anormales son de utilidad
para determinar el tratamiento. Se cree que un
conducto estendtico es secundario a la falta de de-
sarrollo del nervio cocleovestibular, y un didmetro
de menos de 2 mm se considera esten6tico (rango
normal 2-8 mm)3. Uno de los pacientes también se
presentd con una dilatacion del canal semicircular
lateral, éste es el Gltimo canal en formarse. Se ha
sugerido que una malformacion de un canal semi-
circular con una céclea normal es posiblemente
el resultado de una alteracion que ocurre entre la
séptima y la 22% semana de gestacion?. Aunque el
nervio facial viaja por dentro del conducto auditivo
interno, su desarrollo es independiente del nervio
cocleovestibular®, y la disfuncién del nervio facial
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