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Resumen

La agenesia del nervio coclear es un trastorno embrioldgico en
la formacion del oido interno que provoca una sordera neuro-
sensorial. Presentamos el caso de un varén de 2,5 afios de
edad, que consulta por presentar retraso del lenguaje, hipoacu-
sia del ofdo derecho y problemas del comportamiento. En la
exploracion se percibe una conexion adecuada con el medio,
con un lenguaje limitado, y no se observa ningin hallazgo pa-
toldgico en el examen neurolégico.

Ante la sospecha de trastorno especifico del lenguaje se so-
licité un electroencefalograma, un estudio genético, una reso-
nancia magnética (RM) y una valoracién otorrinolaringolégica
(ORL) y psicopedagdgica. La RM craneal mostré una agenesia
del nervio vestibulococlear derecho, y el estudio ORL una hi-
poacusia neurosensorial derecha. Diagnosticado de una afecta-
cién grave del desarrollo del lenguaje receptivo-expresivo, no
se ha podido valorar su relacion con la pérdida auditiva total.

Las técnicas de imagen se han convertido en el método ideal
para la deteccion de hallazgos patoldgicos en el oido interno, y
deben realizarse ante toda pérdida de audicion. Ademas, son
(tiles para la evaluacion de los pacientes candidatos a la colo-
cacion de un implante coclear, ya que detectan anormalidades
que pueden desaconsejar la intervencion. Aunque las anoma-
lias del conducto auditivo interno asociado con una agenesia
del nervio coclear son, en principio, una contraindicacién qui-
rirgica de implantacién coclear, estos pacientes se podrian
beneficiar de la estimulacién eléctrica directa del ntcleo co-
clear aplicando implantes en el tronco cerebral. En los nifos
con hipoacusia no sélo se altera el lenguaje, sino también las
areas emocional, social, cognitiva y motora, por lo que es ne-
cesario un tratamiento multidisciplinario.
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Abstract

Title: Unilateral cochlear nerve aplasia

Cochlear nerve aplasia is an embryological defect in the for-
mation of the inner ear that causes a sensorineural hearing
loss. We report the case of a 2.5-year-old boy with language
delay, right-sided hearing loss and behavioral problems. On
examination, an adequate connection with the environment
and poor language development were observed, and there we-
re no pathological findings in the neurological assessment.

Given the suspicion of a specific language disorder, electroen-
cephalogram, genetic studies, magnetic resonance imaging
(MRI), ear, nose and throat (ENT) examination and psychological
evaluation were requested. The cranial MRI demonstrated right
vestibulocochlear nerve aplasia and the ENT assessment re-
vealed right sensorineural hearing loss. It has not been possible
to determine the relationship between the diagnosis of severe
receptive-expressive language delay and the total hearing loss.

Imaging techniques have become the ideal method for the
detection of pathological findings in the inner ear, and should
be performed in cases of profound hearing loss. Imaging is also
useful in the evaluation of cochlear implantation candidates
because it can detect abnormalities that may contraindicate
intervention. Although anomalies of the internal auditory canal
associated with cochlear nerve agenesia are, in principle, sur-
gical contraindications to cochlear implantation, these patients
can benefit from direct electrical stimulation of the cochlear
nucleus if the source is implanted into the brain stem. In chil-
dren with hearing loss, not only is language affected, but the
emotional, social, cognitive and motor areas as well. For this
reason, multidisciplinary therapy is always required.
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Introduccion

La agenesia congénita del nervio coclear es el resultado de un
trastorno embriolégico en la formacién del oido interno. Para la
aparicion y el crecimiento de las fibras del nervio coclear en el

sistema nervioso central (SNC), se requiere el desarrollo em-
briolégico de los otocitos. Un fallo en el desarrollo 6tico normal
durante las primeras 3-7 semanas de gestacion puede provocar
diversas malformaciones que pueden afectar desde el tejido
blando dentro de la cdclea hasta las estructuras éseas exter-
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nas, y dar lugar a diferentes grados de pérdida de audicion.
Cuando existe aplasia o hipoplasia del nervio coclear, aparece
una sordera neurosensorial que muchas veces esta asociada
con otras anomalias del oido interno’.

Presentamos el caso poco frecuente de un paciente que acu-
di6 a la consulta por presentar un retraso en el lenguaje y pro-
blemas del comportamiento. Los estudios de imagen confirma-
ron la agenesia aislada del nervio coclear, que no justificaba la
clinica del nifio. Fue derivado al servicio de otorrinolaringologia
(ORL) para su estudio y control. Hay que sefialar que, ante la
aparicion de este tipo de alteraciones, ademas de procurar su
tratamiento y rehabilitacion, siempre es importante investigar
su asociacion con otras malformaciones, por lo que es necesa-
rio realizar un seguimiento multidisciplinario.

Caso clinico

Varén de 2,5 afios de edad, que consulta en nuestro centro por
presentar un retraso del lenguaje, con hipoacusia del oido dere-
cho y problemas del comportamiento. Entre los antecedentes
personales, destaca un parto a término con ceséarea programada,
por haber presentado la madre una ceséarea previa. Desde el na-
cimiento ha mostrado un desarrollo psicomotor normal, excepto
el relacionado con el lenguaje. No refiere ningln otro anteceden-
te de interés, salvo que es alérgico a las proteinas de leche de
vaca, lo que conllevo un retraso ponderal significativo hasta su
diagnéstico. También ha tenido un posible espasmo del sollozo.
Un tio y la abuela maternos padecen epilepsia.

En la anamnesis los padres sefialan que el nifio tiene un
lenguaje limitado, ya que pronuncia Gnicamente unas 3-4 pala-
bras con significado inteligible. El resto son silabas terminadas
en «a», que pueden tener varios significados. El nifio presenta
dificultad en la comprension de 6rdenes complejas. Sefiala al-
gunas partes del cuerpo, aunque no las figuras de un cuento.
Muchas veces no atiende y, a veces, no mira a los ojos. En el
colegio comentan que va siempre a su aire y que se lleva todo
a la boca.

En lo concerniente a la conducta, el nifio ha mostrado desde
siempre un comportamiento |&bil, pasando rapidamente de la
risa al llanto. Ademas, los padres refieren cierta inflexibilidad
de cardcter con frecuentes rabietas: se quita la ropa, se gol-
pea, se tira al suelo, etc. Ellos han achacado su peculiar carac-
ter a sus problemas digestivos. Tiene manfas de tipo compulsi-
vo, como abrir y cerrar las puertas continuamente, apretar los
botones del mando a distancia, etc.

En la exploracion fisica, se observa una conexién adecuada
con el medio, con un lenguaje expresivo y comprensivo limita-
do. Presenta buena comprensién de érdenes sencillas, pero no
de 6rdenes de 2-3 pares, y se comunica con gestos y sefales,
propios de un nifio de menor edad. Conecta visualmente e imi-
ta gestos. El examen de los pares craneales es normal. Los
reflejos osteotendinosos son simétricos, con la fuerza conser-
vada tanto en los miembros superiores como en los inferiores.

Figura 1. Seccion perpendicular del segmento distal del conducto
auditivo interno con distribucién normal de las diferentes
divisiones nerviosas: F (facial), C (coclear), Vs (vestibular superior)
y Vi (vestibular inferior)

Figura 2. Seccidn axial de la regién inferior del conducto auditivo
interno con nervios VIl par (VIl), coclear (C) y vestibular inferior (Vi)

El resto del examen neurolégico no presenta ningln hallazgo
patoldgico.

Con la sospecha de trastorno especifico del lenguaje (TEL) se
solicité un electroencefalograma (EEG), un estudio genético,
una resonancia magnética (RM) craneal y una valoracién ORL y
psicopedagdgica. El EEG puso de manifiesto una actividad ba-
sal cerebral normal con brotes generalizados de complejo pun-
ta-onda bilaterales sincrénicos y simétricos, y una baja persis-
tencia. El estudio genético con cariotipo y fragilidad del
cromosoma X no mostré ninguna alteracién destacable, con
signos dentro de la normalidad.

En la RM craneal se constatd una agenesia del nervio vesti-
bulococlear derecho. En las figuras 1y 2 se describe la anato-
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Figura 3. Reconstruccion multiplanar perpendicular al conducto
auditivo interno. No se identifica el nervio coclear ni el fasciculo
vestibular inferior y si el facial (F) y vestibular superior (Vs)

Figura 4. Ausencia de delimitacion del trayecto cisterna-conducto
auditivo interno del nervio coclear a diferencia del oido contralateral
con VIl par (VIll)

mia normal del conducto auditivo interno (CAl) y la distribucién
habitual de las diferentes divisiones nerviosas del complejo
VII-VIII par craneal. En las figuras 3y 4 se aprecia una ausencia
de delimitacién del nervio coclear en su trayecto cisterna-CAl
a diferencia de su homdlogo contralateral.

El estudio ORL demuestra una hipoacusia neurosensorial
profunda (cofosis) en el oido derecho. En los potenciales evo-
cados auditivos del tronco cerebral, se observa una ausencia
de respuesta a intensidades de 90 dB en el oido afectado, y el
contralateral esta dentro de la normalidad a pesar de haber
padecido en multiples ocasiones una otitis media serosa de
diferente duracion, pero limitada en el tiempo.

Mediante el estudio psicopedagégico se ha descartado un
trastorno generalizado del desarrollo. Se le ha diagnosticado
una afectacion grave del desarrollo del lenguaje receptivo-ex-
presivo, aunque no se ha podido valorar su relacién con la pér-
dida auditiva total de su oido derecho.

Discusion
El déficit neurosensorial unilateral profundo tiene una preva-
lencia en la infancia de un 0,1-0,2%. Las causas mas frecuen-

tes a las que se ha atribuido dicha patologfa son la infecciones
perinatales y las anomalias congénitas del oido interno.

Las técnicas de imagen (RM, tomografia computarizada de
alta resolucion) se han convertido en el método ideal para la
deteccion de hallazgos patolégicos en el ofdo interno y deben
realizarse ante toda pérdida de audicion unilateral®. Las image-
nes aportadas se obtuvieron con secuencias de alta resolucién
T, 3D-CISS, con corte de seccion de plano de 0,7 mm y posibi-
lidad de reconstruccién multiplanar y en méxima intensidad de
sefial de proyeccion (MIP).

La RM es la prueba més sensible y especifica para el diag-
ndstico de estas malformaciones. En concreto, en ausencia
aislada del nervio coclear es el método de eleccién, ya que
dicha anomalia sélo se puede detectar con esta técnica, en la
que se observa una pérdida del defecto de relleno redondeado
normal en la porcién anteroinferior del CAl. Muchas veces se
acompafia de un CAl estenético que, cuando es muy grave,
como en el caso de ausencia del nervio vestibular, resulta difi-
cil de visualizar®S.

Ademas, la RM también es (til para la evaluacién de los
posibles pacientes pediatricos candidatos a la colocacion de
un implante coclear, ya que detectan anormalidades que influ-
yen de manera notable en sus resultados’. En principio, las
anomalfas del CAl asociadas con una agenesia del nervio co-
clear son una contraindicacion quirtrgica para la implantacion
coclear®, aunque hay que tener en cuenta que el desarrollo de
la céclea y el 6rgano de Corti son independientes de la presen-
cia del nervio coclear y del ganglio espinal. Asi, la aplasia del
nervio coclear con una céclea bien formada debe considerarse
tras evaluar individualmente al paciente entre los candidatos
al implante coclear®.

Por tanto, si en los nifios con aplasia o hipoplasia del nervio
coclear se utilizan los sistemas tradicionales de implante co-
clear estimulando la periferia del sistema auditivo, no se con-
seguiran resultados satisfactorios sobre su pérdida de audi-
cion. Una posibilidad de rehabilitacion audiolégica en estos
pacientes serfa la estimulacion eléctrica directa del nicleo co-
clear, aplicando implantes en el tronco cerebral, como han se-
fialado Colletti et al., que han obtenido resultados esperanza-
dores, con apreciacién de sonidos y emisién de palabras por
parte de los pacientes unos meses después de la interven-
cién'®™. Similares resultados se han obtenido en Espafia en
los estudios realizados por diferentes equipos'?.
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En resumen, una hipoacusia bilateral puede impedir en los
nifios el desarrollo del lenguaje, y se pueden afectar también
las &reas emocional, social, cognitiva y motora. El modelo de
intervencion terapéutica necesaria dependera del tipo, la ex-
tensién y el momento de aparicién de hipoacusia, discapacida-
des adicionales, etc. El tratamiento sera siempre multidiscipli-
nario. Il
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