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Aplasia unilateral del nervio vestibulococlear

Unilateral Vestibulocochlear nerve aplasia

Claudio E. Scherle-Matamoros MD, Maria Yolanda Ubeda-Sanchez MD

Resumen

Introduccion: La aplasia del nervio vestibulococlear es un trastorno embriologico en la formacion del oido interno que
provoca una sordera neurosensorial. Presentamos el caso de un varén de 8 afos, que consulta por sospecha de hipoacusia del oido
izquierdo no detectada anteriormente. En la exploracion neuroldgica se detecta ausencia de la audicion en el oido izquierdo. A

través de los estudios de imagen se completa el diagndstico.

Conclusion: Ante la sospecha de hipoacusia los estudios de imagen son el método ideal para la deteccion de hallazgos pa-

toldégicos en el oido interno.
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Abstract

Introduction: Vestibulo cochlear aplasia is an embryological defect in the formation of the inner ear that causes a sensori-
neural hearing loss. We report the case of an 8 year-old boy with left sided hearing loss, not previously detected. On neurological
examination, a hearing loss in the left ear was found. Through imaging studies, the diagnosis is confirmed.

Conclusion: When hearing loss is suspected, imaging studies are the ideal method for detecting pathological findings in the inner ear.
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Introduccion

La hipoacusia neurosensorial es causa importante de
discapacidad en la infancia!? En cualquier caso, ya sea
consecuencia de anomalias congénitas o adquiridas, el
diagndstico precoz gana valor con el objetivo de prevenir
retrasos en el desarrollo neuropsicologico y encauzar el
tratamiento del paciente.

Presentamos la historia clinica de un paciente aten-
dido en consulta de pediatria desde el nacimiento, en el
que se detecta de forma tardia la hipoacusia y se realiza el
diagndstico etioldgico.

Descripcion del caso

Varén de 8 anos, acude al centro de salud con su
madre por sospecha de disminucion de la audicion del
lado izquierdo. En los controles periddicos realizados en
consulta de pediatria no se recoge el antecedente de alte-

racion en el desarrollo psicomotor ni de la audicion. El
rendimiento escolar es bueno. Tampoco existen antece-
dentes familiares de trastornos de la audicion, ni perso-
nales de infecciones de vias respiratorias a repeticion.

En la exploracion clinica se observa una conexion
adecuada con el medio, el lenguaje hablado era normal.
Al explorar la audicién no percibia el sonido del dia-
pason (128 Hz) colocado a 2 cm del oido izquierdo. En
el resto del examen neurologico no se detectd otra altera-
cion. La otoscopia del lado derecho resultd normal; en el
izquierdo la imagen era compatible con una otitis media.
Se solicita interconsulta a ORL y se indica estudio de
imagen por resonancia magnética de craneo (IRM)
(Figura 1) y tomografia axial computada de pefiascos
(TC) (Figura 2). Los estudios concluyeron que no existe
un desarrollo normal de las estructuras otomastoideas del
lado izquierdo.
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Figura 1. IRM de craneo, secuencia de eco gradiente potenciada en T2. Cortes axiales (A, B), coronal (C). Se visualizan las estructuras cocleares de-
rechas (flecha), ausencia de las izquierdas. Asimetria entre ambos conductos auditivos internos (CAl) (sefialados con cabeza de flecha); el izquierdo
de apenas 2 mm de didametro con un trayecto muy breve (B), lo que sugiere una aplasia del VIl nervio craneal.

Figura 2. TC pefasco. Plano axial (A). Coronal (B). Del lado derecho, desarrollo normal y aireaciéon otomastoidea, asi como de la caja timpanica y

la cadena de huesecillos (yunque sefialado con flecha blanca). Estructuras cécleo-vestibular de caracteristicas normales (cabeza de flecha negra).

CAl de grosor y morfologia normal. Lado izquierdo, hiperneumatizacion temporo-mastoidea. Caja timpanica amplia con hipoplasia osicular (A).
Ectasia del nicho oval que queda desconectado del vestibulo malformado y dilatado, aplasia coclear.

Discusion

En el caso que presentamos -a pesar de haber asistido
a controles periodicos de pediatria en los que se evalud
el desarrollo psicomotor del paciente- el déficit auditivo
no fue detectado. En consulta de pediatria, detectar si el
paciente tiene hipoacusia a través de la evaluacion sub-
jetiva de la audicion, mediante procedimientos clinicos
rutinarios, puede ser un reto. Por esa razén, ante la duda
o sospecha de alteracion en la audicion deben emplearse
técnicas de cribado fisioldgicas objetivas (audiometria
aérea, potenciales evocados auditivos y de tallo cerebral).
En el caso nuestro, la solicitud de estos examenes queda
limitada a la especialidad de ORL, por ello decidimos
indicar los estudios de imagen.

La hipoacusia neurosensorial en edades pediatricas
es una causa mayor de discapacidad. Aun cuando solo
entre en el 20-40% de los casos se identifica una malfor-
macion del oido interno, su deteccion es de vital impor-

tancia para orientar el tratamiento de estos pacientes?

La aplasia laberintica completa o aplasia de Michel,
corresponde al 3% de las malformaciones del oido interno
(OI)? Es el resultado de la detencion del desarrollo de la
placoda ética antes de la tercera semana de gestacion y se
caracteriza por agenesia de las estructuras del OI, atresia
del CAI aplasia del nervio vestibular coclear y anoma-
lias en el trayecto del nervio facial® La afectacion en la
mayoria de los casos descritos es bilateral* a diferencia
del paciente que presentamos. Lamentablemente, en esta
condicion al no existir el VIII nervio craneal no se obtiene
beneficio con la colocacion de un implante coclear.

Conclusién

Ante la sospecha de hipoacusia y sin encontrarse
otra alteracion en el examen clinico es necesaria la reali-
zacion de estudios de imagen para excluir una malforma-
cion del oido interno.
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