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Agenesia de la supraestructura del estribo
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Resumen

Introduccioén: la agenesia de la cadena osicular es rara (0.5
a 1.2%), secundaria a mal desarrollo del primer y segundo
arcos faringeos en las semanas tres a 10 de gestacion. Caso
clinico: femenino de 22 afios con hipoacusia conductiva en
oido izquierdo. A la exploracion: pabellones auriculares y
membranas timpanicas normales, reflejo estapedial ipsilateral
ausente, derecho normal. Audiometria normal en oido derecho
(OD)y curva de perfil ascendente, por hipoacusia severa, con-
ductiva en oido izquierdo (Ol). La tomografia mostré agenesia
del proceso largo del yunque y del estribo izquierdo, presente
la platina. Conclusidn: paciente con hipoacusia de transmision
por agenesia de la supraestructura del estribo.

Palabras clave: hipoacusia, sordera, agenesia de hueseci-
llos de cadena articular, anomalia congénita del oido.

INTRODUCCION

La agenesia de los huesecillos de la cadena osicular es
rara (0.5 a 1.2%), secundaria a mal desarrollo del primery
segundo arcos faringeos. Puede aparecer de forma aislada
o asociada a otras anomalias, especialmente del segundo
arco faringeo,' como el sindrome de Treacher-Collins y
de Goldenhar, fijacién congénita del estribo y otosclerosis.

CASO CLINICO

Femenino de 22 afos con hipoacusia conductiva en oido
izquierdo de mas de 10 afos de evolucién. A la exploracién
fisica y la otoscopia: pabellones auriculares y membranas
timpanicas normales; prueba de Rinne positiva en OD de-
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Abstract

Introduction: ossicular chain agenesis is rare (0.5 to
1.2%), secondary to maldevelopment of the first and second
pharyngeal arches in weeks 3 to 10 of gestation. Clinical case:
22-year-old female with conductive hearing loss in the left ear.
On examination: normal auricles and tympanic membranes,
absent ipsilateral stapedial reflex, normal right Audiometry
normal in right ear (RE) and ascending profile curve, due to
severe hearing loss, conductive in left ear (LE). Tomography
showed agenesis of the long process of the incus and of
the left stapes, the footplate present. Conclusion: patient
with transmission hearing loss due to agenesis of the stapes
suprastructure.

Keywords: hearing loss, deafness, agenesis of articular
chain ossicles, congenital anomaly of the ear.

recho y negativa en Ol; prueba de Weber lateralizada a Ol.
la audiometria tonal entre 20-40 dB, mayor en frecuencias
graves y con presencia de la muesca de Carhart a los 2000
Hz en la via 6sea ipsilateral; laimpedanciometria con reflejos
ipsi y contralaterales con estimulo de 100 dB mostr6 curvas
timpanométricas normales y reflejos ipsilaterales y contralate-
rales ausentes en Ol e ipsilaterales positivos y contralaterales
ausentes en OD derecho. La tomografia computarizada
mostr6 agenesia del proceso largo del yunque y del estribo
izquierdo, sin cruras, presente la platina (Figuras 7y 2).

DISCUSION

La ausencia de la supraestructura del estribo (ASE) es una
malformacién congénita rara, que puede presentarse
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Figura 1:

Tomografia computarizada
de oidos con
reconstruccion coronal,
en el lado derecho se
aprecia al proceso largo
del yunque, la articulacion
incudoestapedial y al
estribo en la ventana

oval (flecha); en el lado
izquierdo existe agenesia
de estas estructuras.

como una malformacién menor del oido medio aislada o

asociada a otras anomalfas. La supraestructura del estribo,
el masculo del estribo, su tenddn y la capa externa de la
platina, proceden embriolégicamente del segundo arco
branquial o cartilago de Reichert. El desarrollo del estribo
se completa hacia el sexto mes de gestacion, momento en
el que se encuentra totalmente osificado, la capa interna
de la platina permanece cartilaginosa a lo largo de toda
la vida. Existe la hipdtesis de que la agenesia del estribo o
de la ventana oval se debe a trayecto anormal del VII par
craneal, presentando desplazamiento anterior, interpo-
niéndose entre la capsula 6tica y el blastema estapedial,
impidiendo su fusién y ocasionando malformaciones del
estribo, entre las que se encuentra la ASE.”

En el presente caso, el diagnéstico fue: ASE y de su
tendén, acompanado de hipoplasia de la apdfisis larga
del yunque. El diagnéstico diferencial es con otosclerosis
estapedial y discontinuidad osicular adquirida traumatica
O supurativa.

Figura 2:

Reconstruccion axial, en
el lado derecho se ve al
estribo con sus brazos
anterior y posterior en

la ventana oval (flecha);
en el lado izquierdo

se mostré ausente.

En la mayoria de los casos se puede tener alta sospecha
con una buena tomografia. Actualmente, ante sospecha de
malformacion de la cadena osicular, el estudio de eleccién
es la tomografia, con cortes de T mm para visualizar el
estado de la cadena osicular. En los escasos casos de ASE,
el tratamiento es quirdrgico, efectuando reconstruccion
osicular.” La paciente se derivo a otorrinolaringologia para
su valoracion quirdrgica.
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