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A propésito de un caso
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Resumen

Se presenta un caso de Displasia de Mondini bilateral
en una nifia de nueve afios, estudiado por Resonancia
Magnética en CEREMA. Se hace una revision de la literatura
existente sobre esta patologia.

Introduccion

La Displasia de Mondini es una malformacion
congénita del oido interno. Puede ser unilateral o bilateral,
siendo su principal caracteristica el desarrollo incompleto de la
coclea, lo que causa grados de hipoacusia neurosensorial. Esta
alteracion ocurre por la detencion del desarrollo del oido antes
de la octava semana de gestacion, lo que ocasiona ausencia de
los segmentos apicales de la coclea, asi como otras
malformaciones en el vestibulo y los conductos semicirculares.
Generalmente se diagnostica en la infancia y se manifiesta
como una sordera neurosensorial, la que puede ser moderada o
severa, casi siempre asimétrica.

Caso clinico

Presentamos el caso de una nifia de 9 afios de edad con
severa hipoacusia neurosensorial bilateral de 7 afios de
evolucion, con retraso en el desarrollo psicomotor. No se
reportan antecedentes patologicos prenatales ni neonatales. No
existen antecedentes otologicos familiares.

Se realizo el estudio de oidos mediante Resonancia
Magnética en un resonador GE modelo HDx de 1,5T;
empledndose las secuencias T2 y Fiesta 3D, con
reconstruccion tridimensional de ambos laberintos
membranosos.

Las imagenes de Resonancia Magnética mostraron
trayecto normal del paquete estatoacustico en ambos lados, asi
como amplitud normal de los conductos auditivos internos, sin
presencia de proceso expansivo en los mismos, siendo de
caracteres normales los dangulos pontocerebelosos y la
protuberancia (Figuras 1 y 2).

Figura | y 2. En los cortes axiales en las secuencias T2 y Fiesta 3D se observan trayectos normales de los paquetes estatoacisticos y adecuada
amplitud de los conductos auditivos internos. Los angulos pontocerebelosos son normales.

' Médico Radidlogo. Centro de Resonancia Magnética. CEREMA. ° Médico Neurorradidlogo. Centro de Resonancia Magnética.
CEREMA.
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En los cortes axiales y coronales a nivel de los
conductos auditivos internos observamos aspecto hipoplasico
de ambas cdcleas y de los conductos semicirculares. (Figura 3
a,b,cyd).

Figura 3a
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conductos semicirculares laterales. El grosor maximo de los
mismos es aproximadamente de 0.8 mm. (Figura 4 a,b,c.d.ey

).

/

Figura 3c

En la reconstruccién tridimensional del laberinto
membranoso de ambos oidos se evidencia marcada hipoplasia
de ambas cocleas, las que presentan en su configuracion sélo
una vuelta y media. Se observa también aspecto dismorfico de
ambos vestibulos con tendencia a la formaciéon de una luz
comin con el conducto semicircular lateral. Los canales
semicirculares son cortos y describen menos de dos tercios de
circunferencia. Esta alteracion es mas acentuada en los
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Figura 3d

Revision de la literatura

Carlos Mondini, en 1971, describi6 esta patologia, en
base a los hallazgos postmorten del hueso temporal de un nifio
de ocho afios. El término Displasia de Mondini ha sido
ampliamente utilizado para incluir diversas anormalidades,
como coclea plana, conducto coclear pequefio, modiolo
hipoplasico, inmadurez en las terminaciones vestibulares y
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Figura 4a (Derecho)

Figura 4b (lzquierdo)

Figura 4c (Derecho)

i

Figura 4e (Derecho)

auditivas en organos y nervios, vestibulo largo, asi como,
canales semicirculares largos o cortos.

La malformacion de Mondini representa el 30% de las
malformaciones congenitas del oido interno. En su forma
clasica, la coclea no tiene mas de una vuelta y media, en lugar
de las dos vueltas y media que tiene el oido normal. Ocurre una
detencion en el desarrollo del oido entre el dia 58 y 70 de la
gestacion, como consecuencia de una embriopatia infecciosa

Figura 4d (lzquierdo)

Figura 4f (Izquierdo)

(rubeola, citomegalovirus) o toxica (talidomida), o bien por
causa genética, aislada o asociada a un sindrome polimalfor-
mativo, como la enfermedad de Klippel Feil o el sindrome de
Pendred ", existiendo también fuerte asociacion con trisomias
13,18y 21.

Existen dos formas hereditarias de enfermedad aislada

de Mondini: una severa, de transmision autosémica recesiva y
otra con menor severidad, en la que existe un simple
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aplastamiento de la capsula osea de la coclea, de herencia
autosémica dominante .

El diagnostico se hace mediante estudio radiologico,
aunque puede sospecharse por la presencia de otras
malformaciones. La Displasia de Mondini dentro de todas las
malformaciones congénitas muestra la mayor variabilidad en
los estudios de imagen (TC y RM). Podemos observar una
coclea como una sola cavidad quistica o puede diferenciarse la
espira basal. Las estructuras vestibulares pueden ser
hipoplasicas o marcadamente dilatadas y los conductos

semicirculares pueden faltar, ser hipoplasicos o estar dilatados
{3)

La malformacion de Mondini puede acompafiarse
ademés de una dilatacion del conducto coclear que podria dar
origen a una fistula de liquido céfalo-raquideo, relacionada con
una perforacion de la platina del estribo, con otolicuorrea o
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El implante coclear ha aumentado en las ultimas
décadas para el tratamiento de hipoacusias neurosensoriales
severas y las imagenes juegan un rol importante en la
evaluacion de los candidatos a implante coclear. Los hallazgos
que contraindican el tratamiento son la ausencia coclear o del
nervio coclear y dificulta la cirugia la osificacion coclear. Los
requerimientos absolutos para el implante son la presencia de la
coclea (normal o malformada) y del nervio coclear. La
presencia de displasia coclear (Displasia de Mondini) no
contraindica la implantacion

La resonancia magnética se indica en la evaluacion de
las hipoacusias neurosensoriales para estudiar especificamente

el oido interno, el édngulo pontocerebeloso (APC), la
protuberancia y el resto del cerebro °® pero en la valoracion
para la cirugia del implante coclear tiene mayor importancia la
evaluacion de la coclea, del laberinto, del conducto auditivo
interno (CAI) y el angulo pontocerebeloso, asi como, la
identificacion de los diferentes nervios que transcurren por esa
zona.

La posibilidad de encontrar anomalias laberinticas
previas al implante coclear hace de la evaluacion imagenolo-
gica un test de importancia muy significativa mostrando el tipo
y grado de lesion a este nivel, y si es posible o no realizar el

. R}
implante coclear "’

En el Instituto Superior de Ciencias Médicas de La
Habana, el doctor Paul Duenas realizd un estudio en 42
pacientes diagnosticados de hipoacusia neurosensorial
profunda bilateral, seleccionados para el programa de
implantes cocleares, los que tuvieron estudios de Resonancia
Magnética, concluyendo que este método de estudio es una
prueba imagenologica de valor altamente significativo para la
evaluacion de estructuras anatomicas normales y alteradas del
oido interno y del angulo pontocerebeloso, permitiendo

planificar con mayor precision la cirugia del implante coclear
8)

La evaluacion clinica, otologica e imagenologica
constituyen herramientas fundamentales para el diagndstico
precoz, la caracterizacion clinica del déficit auditivo y su
adecuado tratamiento.
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