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Resumen

La pérdida auditiva neurosensorial (SNHL) es
el déficit sensorial congénito mas comun, que
afecta aproximadamente 1 de cada 500 recién
nacidos, de ahi la relevancia de hacer la
presentacion de un caso clinico en conjunto
con la revision de su literatura.

Presentamos el caso de un adolescente con
hipoacusia congénita unilateral asimétrica,
con audicion dentro de los parametros norma-
les en el oido izquierdo y una hipoacusia
neurosensorial profunda unilateral asimétrica
en el oido derecho. Se Identifica y clasifica las
diferentes anomalias congénitas, tanto malfor-
maciones como deformaciones y alteraciones,
mediante la revision de la literatura cientifica
y bases de datos especializadas.

Palabras claves: Hipoacusia sensorioneural,
oido interno, malformacion.

Summary

Sensorineural hearing loss (SNHL) is the most
common congenital sensory deficit, affecting
approximately one in 500 newborns, hence the
relevance of presenting a clinical case in
conjunction with the review of its literature.

We present the case of an adolescent with

asymmetric unilateral congenital hearing loss,
with hearing within normal parameters in the
left ear and an asymmetric unilateral profound
sensorineural hearing loss in the right ear. The
different congenital anomalies are identified
and classified, both malformations and defor-
mations and alterations, by reviewing the
scientific literature and specialized databases.

Key words: Hearing Loss, Sensorineural, Ear
Inner, congenital malformations.

Introduccion

La presentacion del caso clinico se refiere a
las anomalias congénitas resultan de errores
en la embriogénesis (malformaciones) o even-
tos intrauterinos que afectan el crecimiento
embrionario y fetal (deformaciones y altera-
ciones), cuanto mas compleja es la formacion
de una estructura, mas oportunidades de
malformacion existen (1).

En ese sentido, se comprende que la pérdida
auditiva neurosensorial (SNHL) es el déficit
sensorial congénito mas comuin, que afecta
aproximadamente 1 de cada 500 recién naci-
dos. Como SNHL es una organizacion bien
establecida. Durante la primera infancia de
desarrollo, las fibras neuronales que se
proyectan al conducto auditivo desde la corte-
za se cubren de mielina a partir del primer afio



de vida y contintian hasta aproximadamente la
edad de 4 afios, la densidad axonal que se
estabiliza entre los 11 y 12 afios, es decir que
previo a esto son fragiles y susceptibles de
daio (2).

También, la SNHL asimétrica se define
comunmente como la diferencia en dos o mas
frecuencias, o una diferencia del 15 % o mas
en las puntuaciones de reconocimiento de
palabras (3) (4). Este andlisis tiene como obje-
tivo principal comprender las causas y carac-
teristicas de las anomalias congénitas en
relacion con los procesos de embriogénesis y
el desarrollo fetal.

Por ende, la Hipoacusia neurosensorial
(SNHL) debido a un estrecho o estenosis del
conducto auditivo interno (CIA) con aplasia o
hipoplasia del nervio cocleo-vestibular es un
trastorno raro. Aproximadamente el 20% de
las congénitas SNHL tiene anomalias ¢seas de
los oidos internos y se informd que solo
alrededor del 12% de ellos tenian IAC esteno-
sis (5). El diametro normal del IAC oscila
entre 2 y 8§ mm y el didmetro de 2 mm o menos
se considera estrecho o estenosado. el diag-
noéstico de la estenosis necesita de estudios de
imagen de alta resolucion tomografia compu-
tarizada (HRCT) y resonancia magnética (6)

(7).

En cuanto a la TCAR del hueso temporal
proporciona una excelente visualizacion del
hueso, estructuras y permite la evaluacion
simultanea del oido medio y externo. Conside-
rando que, la resonancia magnética del hueso
temporal da una mejor evaluacion de las
partes blanda, estructuras tisulares y propor-
ciona una visualizacion completa del oido
interno (8).

Para analizar esta problematica es necesario
sefalar que en presencia de dafio neurosenso-
rial progresivo repentino o asimétrico pérdida
auditiva y oral (SNHL), la resonancia magné-

tica nuclear (RMN) es ampliamente aceptado
como estandar de atencidn con avances
recientes en las técnicas de resonancia magné-
tica, ha habido un aumento en hallazgos del
oido interno en muchos pacientes, aumentan-
do asi su rol diagndstico, como tal, la imagen
de se requiere en SSNHL para descartar masas
de CPA, asi como para detectar anomalias del
oido interno (2).

Durante el mes de julio del 2023, se realiz6 un
estudio de caso basados a la historia clinica de
pacientes qué ingresaron al Hospital del Nifio
“Dr. Francisco de Icaza Bustamante” en el
area de consulta externa departamento de
audiologia, qué esta localizado en Guayaquil
Provincia Guayas - Ecuador, presentando un
cuadro de hipoacusia unilateral asimétrica, los
casos que se reportan fueron diagnosticados
en este centro durante el afio 2021.

Presentacion del caso

Se trata de un paciente masculino de 15 afios
quién es llevado a consulta por un familiar
(mama) refiriendo hipoacusia al parecer desde
nacimiento, no asocia alguna otra sintomato-
logia otoldgica. Parto a término 40 semanas
gestacion, parto eutdcico, sin factores de
riesgo auditivo pre, peri y post natales, no
existen antecedentes familiares otologicos.

En el examen fisico se aprecié conducto audi-
tivo externo permeable y membrana timpani-
ca integra, las pruebas con diapasones de 512
Hz Rinne positivo bilateral y Weber laterali-
zado a la izquierda, bajo la sospecha clinica de
una hipoacusia congénita dado su cuadro
clinico se solicita estudios audioldgicos de
diagnodstico: Audiometria tonal liminar los
cuales muestran oido izquierdo sensibilidad
auditiva periférica funcional normal y oido
derecho hipoacusia sensorioneural profunda
grado III unilateral asimétrica segun el BIAP
(oficina internacional de audiofonologia);
Logoaudiometria o audiometria verbal curva
desempefio funcion e intensidad acorde a su
audicion logrando un 100% de discriminacion



a 35 dB HL oido izquierdo y oido derecho 0%
de discriminacion a 100 dB HL; Timpanome-
tria timpanograma curva tipo “A” bilateral
segun clasificacion de JERGER, reflejos
estapediales Ipsi laterales presentes oido
izquierdo y oido derecho ausentes a intensida-
des entre 90 y 100 dB HL evaluando frecuen-
cias de 500 Hz a 4KHz, otoemisiones acusti-
cas de screening producto de distorsion y
transitorias evocadas (DPOAE - TEOAE)
ausentes para oido derecho y presentes para
oido izquierdo.

di tria tonal limi

Figura 1. A. Se observa con hipoacusia
sensorioneural profunda derecha y oido izquierdo dentro de los
pardametros normales. B. Timpanograma curva tipo “A” segiin Jerger
bilateral. C. Otoemisiones acusticas de scr ing DPOAE ODy
presentes Ol
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Fuente: Fotografias de exdmenes del paciente realizadas por los autores.

Las pruebas electrofisiologicas de latencia
corta los potenciales evocados auditivos de
tallo cerebral (PEATC -ABR) V mostraron
lo siguiente: ausencia completa de ondas I a
V en oido derecho a 90 dB nHL y presencia
de umbral de onda V con estimulo CLICK a
20 dB nHL oido izquierdo.

Tomografia axial computarizada de oido
muestra coémo hallazgos malformacion de
oido interno

compatibles con aplasia coclear unilateral
oido derecho y oido izquierdo sin alteracio-
nes anatdmicas evidentes.

Figura 2. A. Tomografia comp izada corte coronal malformacion de
oido interno lado derecho. B. Tomografia Computarizada corte coronal
OL. C. Tomografia Computarizada corte coronal OD (APLASIA
COCLEAR).

Fuente: Servicio de Imagenologia Hospital Dr. Francisco de Icaza
Bustamante.

Discusion

El caso presenta a un paciente masculino de
15 afios con hipoacusia congénita unilateral
asimétrica. El paciente ha presentado hipoa-
cusia desde el nacimiento y no muestra
ninguna otra sintomatologia otologica. El
examen fisico revela un conducto auditivo
externo permeable y una membrana timpa-
nica integra. Las pruebas audioldgicas
confirman una sensibilidad auditiva perifé-
rica funcional normal en el oido izquierdo,
mientras que en el oido derecho se encuen-
tra una hipoacusia sensorioneural profunda
grado III unilateral asimétrica.

Los resultados de la tomografia computari-
zada muestran malformaciones en el oido
interno compatibles con aplasia coclear en
el oido derecho. Se observa que el paciente
tiene un adecuado desarrollo del lenguaje,
pero su desempefio escolar es irregular para
su edad.

Con base en los hallazgos, se recomienda la
prescripcion de una ayuda técnica auditiva,
especificamente un otoamplifono retro auri-
cular con sistema cros, para mejorar la loca-
lizacion de la fuente sonora, la discrimina-
cion del habla en ambientes ruidosos y el
desempefio académico del paciente o la
opcioén quirtrgica implantable (implante
osteointegrado BAHA BONE ANCHORED
HEARING AID). También se sugiere reali-
zar valoraciones audiologicas semestrales




como seguimiento. Se recomienda la pres-
cripcion de una ayuda técnica auditiva para
mejorar su desempefio en el entorno escolar
y se sugiere cuidados de la audicion, evitar
traumas acusticos, deportes de alto contacto
fisico, evitar exponer a sonidos de alta inten-
sidad o lugares ruidosos y un seguimiento
audioldgico semestral o anual.
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