
Resumen

La pérdida auditiva neurosensorial (SNHL) es 
el déficit sensorial congénito más común, que 
afecta aproximadamente 1 de cada 500 recién 
nacidos, de ahí la relevancia de hacer la 
presentación de un caso clínico en conjunto 
con la revisión de su literatura.

Presentamos el caso de un adolescente con 
hipoacusia congénita unilateral asimétrica, 
con audición dentro de los parámetros norma-
les en el oído izquierdo y una hipoacusia 
neurosensorial profunda unilateral asimétrica 
en el oído derecho. Se Identifica y clasifica las 
diferentes anomalías congénitas, tanto malfor-
maciones como deformaciones y alteraciones, 
mediante la revisión de la literatura científica 
y bases de datos especializadas.

Palabras claves: Hipoacusia sensorioneural, 
oído interno, malformación.

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 

Hipoacusia sensorioneural asimétrica por 
patología congénita malformación de oído 
interno.
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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.

Introducción

La presentación del caso clínico se refiere a 
las anomalías congénitas resultan de errores 
en la embriogénesis (malformaciones) o even-
tos intrauterinos que afectan el crecimiento 
embrionario y fetal (deformaciones y altera-
ciones), cuanto más compleja es la formación 
de una estructura, más oportunidades de 
malformación existen (1).

En ese sentido, se comprende que la pérdida 
auditiva neurosensorial (SNHL) es el déficit 
sensorial congénito más común, que afecta 
aproximadamente 1 de cada 500 recién naci-
dos. Como SNHL es una organización 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 año 
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de vida y continúan hasta aproximadamente la 
edad de 4 años, la densidad axonal que se 
estabiliza entre los 11 y 12 años, es decir que 
previo a esto son frágiles y susceptibles de 
dañó (2).

También, la SNHL asimétrica se define 
comúnmente como la diferencia en dos o más 
frecuencias, o una diferencia del 15 % o más 
en las puntuaciones de reconocimiento de 
palabras (3) (4). Este análisis tiene como obje-
tivo principal comprender las causas y carac-
terísticas de las anomalías congénitas en 
relación 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 anomalías óseas de 
los oídos internos y se informó que solo 
alrededor del 12% de ellos tenían IAC esteno-
sis (5). El diámetro normal del IAC oscila 
entre 2 y 8 mm y el diámetro de 2 mm o menos 
se considera estrecho o estenosado. el diag-
nóstico de la estenosis necesita de estudios de 
imagen de alta resolución tomografía compu-
tarizada (HRCT) y resonancia magnética (6) 
(7).

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

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

tica nuclear (RMN) es ampliamente aceptado 
como estándar de atención con avances 
recientes en las técnicas de resonancia magné-
tica, ha habido un aumento en hallazgos del 
oído interno en muchos pacientes, aumentan-
do así su rol diagnóstico, como tal, la imagen 
de se requiere en SSNHL para descartar masas 
de CPA, así como para detectar anomalías del 
oído interno (2).
Durante el mes de julio del 2023, se realizó un 
estudio de caso basados a la historia clínica de 
pacientes qué ingresaron al Hospital del Niño 
“Dr. Francisco de Icaza Bustamante” en el 
área de consulta externa departamento de 
audiología, qué está 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 año 2021.

Presentación del caso

Se trata de un paciente masculino de 15 años 
quién es llevado a consulta por un familiar 
(mamá) refiriendo hipoacusia al parecer desde 
nacimiento, no asocia alguna otra sintomato-
logía otológica. Parto a término 40 semanas 
gestación, parto eutócico, sin factores de 
riesgo auditivo pre, peri y post natales, no 
existen antecedentes familiares otológicos.

En el examen físico se apreció conducto audi-
tivo externo permeable y membrana timpáni-
ca integra, las pruebas con diapasones de 512 
Hz Rinne positivo bilateral y Weber laterali-
zado a la izquierda, bajo la sospecha clínica de 
una hipoacusia congénita dado su cuadro 
clínico se solicita estudios audiológicos de 
diagnóstico: Audiometría tonal liminar los 
cuales muestran oído izquierdo sensibilidad 
auditiva periférica funcional normal y oído 
derecho hipoacusia sensorioneural profunda 
grado III unilateral asimétrica según el BIAP 
(oficina internacional de audiofonología); 
Logoaudiometría o audiometría verbal curva 
desempeño función e intensidad acorde a su 
audición logrando un 100% de discriminación 
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a 35 dB HL oído izquierdo y oído derecho 0% 
de discriminación a 100 dB HL; Timpanome-
tría timpanograma curva tipo “A” bilateral 
según clasificación de JERGER, reflejos 
estapediales Ipsi laterales presentes oído 
izquierdo y oído derecho ausentes a intensida-
des entre 90 y 100 dB HL evaluando frecuen-
cias de 500 Hz a 4KHz, otoemisiones acústi-
cas de screening producto de distorsión y 
transitorias evocadas (DPOAE - TEOAE) 
ausentes para oído derecho y presentes para 
oído izquierdo. 

Figura 1. A. Se observa audiometría tonal liminar con hipoacusia 
sensorioneural profunda derecha y oído izquierdo dentro de los 

parámetros normales. B. Timpanograma curva tipo “A” según Jerger 
bilateral. C. Otoemisiones acústicas de screnning DPOAE ausentes OD y 

presentes OI

Fuente: Fotografías de exámenes del paciente realizadas por los autores.

Las pruebas electrofisiológicas de latencia 
corta los potenciales evocados auditivos de 
tallo cerebral (PEATC -ABR) V mostraron 
lo siguiente: ausencia completa de ondas I a 
V en oído derecho a 90 dB nHL y presencia 
de umbral de onda V con estímulo CLICK a 
20 dB nHL oído izquierdo.
Tomografía axial computarizada de oído 
muestra cómo hallazgos malformación de 
oído interno
compatibles con aplasia coclear unilateral 
oído derecho y oído izquierdo sin alteracio-
nes anatómicas evidentes.

Figura 2. A. Tomografía computarizada corte coronal malformación de 
oído interno lado derecho. B. Tomografía Computarizada corte coronal 

OI. C. Tomografía Computarizada corte coronal OD (APLASIA 
COCLEAR).

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

Discusión

El caso presenta a un paciente masculino de 
15 años con hipoacusia congénita unilateral 
asimétrica. El paciente ha presentado hipoa-
cusia desde el nacimiento y no muestra 
ninguna otra sintomatología otológica. El 
examen físico revela un conducto auditivo 
externo permeable y una membrana timpá-
nica íntegra. Las pruebas audiológicas 
confirman una sensibilidad auditiva perifé-
rica funcional normal en el oído izquierdo, 
mientras que en el oído derecho se encuen-
tra una hipoacusia sensorioneural profunda 
grado III unilateral asimétrica.

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

Con base en los hallazgos, se recomienda la 
prescripción de una ayuda técnica auditiva, 
específicamente un otoamplifono retro auri-
cular con sistema cros, para mejorar la loca-
lización de la fuente sonora, la discrimina-
ción del habla en ambientes ruidosos y el 
desempeño académico del paciente o la 
opción quirúrgica implantable (implante 
osteointegrado BAHA BONE ANCHORED 
HEARING AID). También se sugiere reali-
zar valoraciones audiológicas semestrales 
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como seguimiento. Se recomienda la pres-
cripción de una ayuda técnica auditiva para 
mejorar su desempeño en el entorno escolar 
y se sugiere cuidados de la audición, evitar 
traumas acústicos, deportes de alto contacto 
físico, evitar exponer a sonidos de alta inten-
sidad o lugares ruidosos y un seguimiento 
audiológico semestral o anual.
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