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Aplasia laberintica completa

e Aplasia coclear
OIDO Cavidad comun
INTERNO Particiones incompletas
Hipoplasia coclear
Acueducto
vestibular dilatado
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EMBRIOLOGIA
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MALFORMACIONES CONGENITAS OiDO EXTERNO
Estenosis / Atresia de CAE
@ >

- PARCIAL (ESTENOSIS) O COMPLETA (ATRESIA)

- CLASIFICACIONES (JAHRDOERFER)

- 30% BILATERAL

- PUEDE FORMAR PARTE DE SINDROMES CRANEOFACIALES
- BUSCAR MALFORMACIONES ASOCIADAS

- MAYOR RIESGO DE COLESTEATOMA




MALFORMACIONES CONGENITAS OiDO INTERNO
Aplasia laberintica completa (de Michel)

| | - ANTES DE LA 3% SEMANA GESTACION
- AUSENCIA DE OIDO INTERNO
- CAI ATRESICO, APLASIA NERVIO VIII, TRAYECTO
FACIAL ABERRANTE, ANOMALIAS DEL HUESO TEMPORAL

- CONTRAINDICACION IMPLANTE COCLEAR
- PRECISAN IMPLANTE AUDITIVO DE TRONCO CEREBRAL

"/,- ﬂ(
P s : '?‘
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it

Fuente: M. Mazdn et al. Malformaciones del oido interno: una aproximacion
diagndstica prdctica. Radiologia. 2017;59(4):297-305
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MALFORMACIONES CONGENITAS OIDO INTERNO

Aplasia coclear | CONTRAINDICACION
- FINAL 39 SEMANA GESTACION IMPLANTE COCLEAR
- AUSENCIA DE COCLEA L PRECISAN
- ;RT/T\PYSETO FACIAL ABERRANTE VNN Ye
- AC con laberinto normal DETRONCO
- AC con vestibulo dilatado CEREBRAL

C CON VESTIB
DILATADO

V20

APLASIA
COCLEAR

Fuente
Bajin. C
of Inne

LABERINTITIS
OSIFICANTE D/D
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MALFORMACIONES CONGENITAS OIDO INTERNO
Cavidad comun

| - 4° SEMANA GESTACION

| - 25% DE LAS MALFORMACIONES

- CONFLUENCIA DE COCLEA Y VESTIBULO EN
CAVIDAD UNICA.

- COMUNICCION AMPLIA CON CAI

| - NERVIO VESTIBULOCOCLEAR COMUN

- D/D CON APLASIA COCLEAR CON VESTIBULO
DILATADO

APLASIA COCLEARNA

CON VD h ond Current
g V:34:397-411
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Particidon incompleta tipo |

- 59 SEMANA GESTACION

- COCLEA SIN MODIOLO NI TABIQUE
INTERESCALAR (ASPECTO QUISTICO)

- VESTIBULO DILATADO
- COMUNICACION AMPLIA CON CAI
- APARIENCIA EN "8"

IMPLANTE COCLEAR
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Particion incompleta fipo |l

- 79 SEMANA GESTACION

- DISPLASIA MAS FRECUENTE (50%)

- FUSION DE ESPIRA MEDIA Y APICAL (SIN PORCION
APICAL DE MODIOLO, TABIQUE INTERESCALAR'Y
LAMINA ESPIRAL)

- TRIADA DE MONDINI: S| ASOCIA DILATACION
DEL VESTIBULO Y DEL ACUEDUCTO VESTIBULAR

P IMPLANTE
4 COCLEAR
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MALFORMACIONES CONGENITAS OIDO INTERNO

Particion incompleta fipo lli

- ENFERMEDAD GENETICA HERENCIA RECESIVA
LIGADA AL CROMOSOMA X
% - AUSENCIA DE MODIOLO
) - TABIQUE INTERESCALAR PRESENTE
- COMUNICACION AMPLIA CON CAIl

N

- AUDIOPROTESIS
- IMPLANTE COCLEAR

Fuente: Levent Sennaroglu, MUnir Demir Baijin. Classification and Current
Management of Inner Ear Malformations. Balkan Med J 2017;34:397-411
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Hipoplasia coclear

- 69 SEMANA GESTACION
- COCLEA DE MENORES DIMENSIONES 3 TIPOS
- BUENA DIFERENCIACION ENTRE COCLEA Y VESTIBULO

i

Coclea tipo "yemc - -
Fuente: M. Mazén et al. Malformaciones COCIGG hipopldSiCCI q UlSﬁ‘

del oido interno: una aproximacién diagnésfea pra
Radiologia. 2017;59(4):297-305

Coclea con menos de dos vueltas



Acueducto vestibular dilatado

- AUMENTO DEL ACUEDUCTO ||| =
VESTIBULAR (CONDUCTO ‘
/ SACO ENDOLINFATICO): '

>1'5 mm CSP ‘ -
> CSP




Malformaciones del sistema vestibular

- 69-22° SEMANA GESTACION
- ASOCIACION CON OTRAS
MALFORMACIONES DEL Ol Y CON SINDROMES

- FREC: DISPLASIA DEL VESTIBULO Y CSL
- APLASIA DE CANALES EN SD. DE CHARGE

/




Nervio coclear ausente

%

Nervio o
faci

MALFORMACIONES CONGENITAS NERVIO COCLEAR

- NERVIO
COCLEAR DE
MENOR TAMANO
QUE EL
CONTRALATERAL O
QUE EL NERVIO
FACIAL IPSILATERAL



CONCLUSIONES

- Conocer la anatomia
- Detectar la patologia

- Clasificarla

- Mencionar datos de
relevancia prondsticay quirdrgica
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