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con otorrinorrea de liquido cefalorraquideo
asociada con displasia de Mondini
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Resumen

Se comunica el caso de una paciente con rinorraquia paradgjica 'y
posterior otorrea de liquido cefalorraquideo asociada con displasia
de Mondini, y se describe su curacion quirdrgica. Mediante timpa-
notomia posterior, se le encontré a la paciente una vuelta basal de
aproximadamente 7 a 10 mm, con gasto alto. Se repar¢ el defecto
con musculo del temporal, fascia, paté 6seo y pegamento tisular por
medio de cierre primario. En pacientes adultos con otorrinorrea de
liquido cefal orraquideo espontanea debe considerarse la malforma-
cion de Mondini. El diagnostico se confirma mediante TC, resonancia
magnética y prueba de la beta 2 transferrina. El cierre a través de
una timpanotomia posterior es el abordaje adecuado para tratar
este padecimiento.
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Introduccion

Ladisplasia de Mondini fue descrita inicialmente por Carlo
Mondini en 1791, como una anomalia en el desarrollo de
la cdpsula 6tica, con interrupcién del modiolo coclear en la
séptima semana de gestacion.! También detall6 una coclea

Abstract

We described the case of a femal e patient with paradoxical and later
rinorraquia and cerebrospinal fluid otorrhea associated to Mondini
dysplasia and her surgical resolution. Through tympanostomy, we
found a defect of approximately 7 to 10 mm. Werepaired it with tem-
poral muscle, fascia, bone pate and tissue glue by primary closure.
Mondini malformation should be considered in adult patients with
spontaneous cerebrospinal fluid otorhinorrhea. Computed tomogra-
phy, magnetic resonance imaging and testing of beta 2 transferrin
should confirm diagnosis. The closure through a posterior tympano-
tomy is an appropriate approach for this disease.
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pequefia y falta del tabique interescalar; adicional mente,
describio un saco bulboso y acueducto vestibular dilatado.?
Lamalformacion casi siempre eshilateral y estédasociadacon
otras malformaciones del oido interno, como la expansién
quistica de los vestibulos y la displasia del canal semicir-
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cular.® La fistula cerebroespinal relacionada con el defecto
de Mondini se manifiesta con mayor frecuencia en nifios de
cinco a diez afios de edad. La prevalencia reportada de esta
displasia en nifios pequefios es de 1:1,000 a 1:2,000 nacidos
vivos; y constituye 30 a 50% de los casos de pérdida audi-
tiva sensorineural de las hipoacusias no sindrométicas.* El
acueducto vestibular alargado y la displasiade Mondini son
|os hall azgos radi ol 6gi cos mas comunes en las anomal ias del
oido interno.® El criterio més aceptado de acueducto vestibu-
lar alargado fue sugerido por Valvasori, quien menciond un
diametro mayor a 1.5 mm, medido desde el punto medio de
la cruz comin hasta la apertura del acueducto vestibular en
los cortes tomograficos.®

Objetivo

Comunicar el manejo quirdrgico de una paciente con otorri-
norreade liquido cefal orraquideo asociada con malformacién
de Mondini, y revisar labibliografia pertinente.

Material y métodos

De marzo de 1998 a junio de 2011, se realiz6 una busqueda
bibliografica en Pub Med, MedLine y Lilacs con los siguientes
términos: Mondini malformationy large vestibular aqueduct
syndrome. Se encontraron 180 articul os, de los cuales cuatro
describian la malformacion de Mondini con rinorraguia pa-
raddjica en pacientes adultos.

Caso clinico

Unamujer de 32 afios con antecedentes de hipoacusiaizquier-
da desde la infancia, refirio haber sufrido un traumatismo
nasal queleprovocabalasalidaespontaneaderinorreahiaina
izquierda persistente que se exacerbaba con los esfuerzos.
Acudio6 unasemanadespués aunaunidad detercer nivel, don-
de sele practico una TC por sospecha diagndstica de fistula
de liquido cefalorraquideo nasal, y una prueba de dextrostix
del material recolectado de larinorrea (60 mg/dL). No hubo
hall azgos sugerentes de sol ucion de continuidad de laldmina
cribosa ni en el complejo frontoetmoidal o esfenoidal en la
TC. En vista de la persistencia de la rinorrea, se hizo una
exploracion quirdrgica endoscOpica con anestesia general
previa puncién lumbar con fluoresceina; sin embargo, no
pudo comprobarse la existencia de liquido cefalorraguideo.
L a paciente permaneci dos meses asintomatica, después de
los cualesreinici6 ladescargaretronasal que aumentabacon
maniobras de Valsalva. Se hizo una inspeccion endoscopica
sinusal que no revel¢ salida de liquido cefalorraquideo. El
examen otol6gico derecho no indico alteraciones, en tanto
gue en €l izquierdo se hallé la membrana timpanica opacay
el oido medio ocupado. Se efectud miringocentesis y aspi-
racién del contenido; durante la maniobra se aprecié salida

abundante de liquido con aspecto de aguaderoca. Laprueba
de dextrostix revel 6 contenido de glucosa de 80 mg/dL.
Con estos elementos clinicos se solicitd un estudio audio-
logico (Figura 1) y una TC del hueso temporal, con el fin de
analizar las estructuras del oido interno y medio. El estudio
mostré un oido derecho sin alteraciones; en el oido izquier-
do se apreci6 céclea con unavueltay media, la espira basal
estaba considerablemente dilatada (Figura 2), el acueducto
coclear y el laberinto posterior estaban ensanchados; también
se noto hipoplasia del canal semicircular horizontal (Figura
3) y agenesiade los canales semicirculares (Figura4). Todos
|os espacios aéreos del oido medio eran hiperdensos, lo que
revel 6 que contenian liquido (Figura5). Laresonancia mag-
néticacraneal permitio precisar los hallazgosdelatomografia
(Figuras 6, 7'y 8). Dados los hallazgos clinicos y de imagen,
se inici6 profilaxis antibiotica mas diurético inhibidor de la
anhidrasacarbonica. Lafugadeliquido cefal orraquideo por €l
oido persistio, por lo que sedecidié explorar quirdrgicamente.

Figura 1. Estudio audiol6gico

Figura 2. TAC.
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Figura 3. TAC.

Figura 6. Resonancia magnética craneal .

Figura4. TAC.

Figura 7. Resonancia magnética craneal .

Por timpanotomia posterior (Figuras 9y 10), se encontrd
solucion de continuidad sobre el promontorio (vuelta basal)
de aproximadamente 7 a10 mm, con gasto alto. Serevisaron
ambas ventanas sin hallar alteracion alguna. Sereparo el de-
fecto con misculo del temporal, fascia, paté 6seo y pegamento
tisular. Se comprobo, por medio de maniobra de Valsava, el

Figura5. TAC. adecuado cierre de lafistula.
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Figura 9. Exploracion con abordaje via timpanotomia posterior.

Durante el periodo posoperatorio inmediato no se observo
salida de liquido cefalorraquideo. La paciente permanecié
hospitalizada 72 horas pararecibir vigilanciaestrechay pro-
filaxis antibidtica. Refirio mejoria después de tres meses, y se
reincorpor6 asus actividades habitual es sin ningun sintoma.

Revision de la bibliografia

Esta displasia fue descrita por Carlo Mondini en 1791, con
base en los hallazgos postmortem de hueso temporal de un
nifio de ocho afios de edad.® El término se ha utilizado am-

Figura 10. Exploracién con abordaje viatimpanotomia posterior.

pliamente paraincluir diversas anormalidades como: céclea
plana, conducto coclear pequefio, modiolo hipoplasico, ves-
tibulo largo, asi como canales semicirculares largos, cortos
o perdidos.” Puede ser aislada o concomitante con otras
malformaciones del oido medio u otros 6rganos, y afectar a
uno o ambos oidos.? Se ha observado en nifios o adol escentes
con meningitis recurrente; también se menciona el riesgo
de fistula de liquido cefalorraquideo o perilinféatico debido
a dehiscencias en el extremo lateral del conducto auditivo
interno.® Con el fin de evaluar las hipoacusias neurosenso-
riales congénitas, debe realizarse TC o resonanciamagnética
nuclear de cortes finos de alta resolucion.©

El tratamiento deladisplasiade Mondini variade acuerdo
con la situacion clinica especifica. Los pacientes con vértigo
0 meningitis pueden tener una fistula perilinfética con una
comunicacion libre al espacio subaracnoideo y requerir tim-
panotomiaexploratoria.'* Phelpsy colaboradores estudiaron
20 pacientes con malformaciones congénitas del oido interno
y concluyeron que el alto riesgo de fistula se vincula con
cOclea cuyas cavidades se encuentran dilatadas y unavuelta
basal ancha.t?

Discusion

La incidencia general de deformidades congénitas del oido
interno no puede establecerse de manera directa, pues en la
actualidad solo es posible identificar las anomalias 6seas del
oido interno; sin embargo, se sabe que laincidencia genera
de afeccidn auditiva congénita es de uno por cada 1,000 na-
cidosvivos. En laformatipicadeladisplasiade Mondini, la
cocleano tiene mas de unavueltay media.*® En este servicio
se present6 el primer caso de displasia de Mondini en una
mujer adulta con salida de liquido cefalorraquideo nasal de-
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bido a un trayecto fistuloso, el cual drenaba en la nasofaringe,
y membrana timpanica integra. En un principio se creyo
que este padecimiento se debia alafrecuencia de fistulas de
origen nasosinusal, aunque no se encontré el defecto en esta
paciente. Después de un examen exhaustivo, se observaron
displasiasen el oido interno, unadelascuaesfueladilatacion
del acueducto coclear, 1o que podria originar una fistula de
liquido cefalorraquideo. Dado que este padecimiento es poco
frecuente y existe el peligro potencial de meningitis, como
se describe en algunas series, se decidio sellar lafistula con
musculo del temporal, fascia, paté 6seo y pegamento tisular
por medio de unatimpanotomia posterior. Hastael momento,
la paciente permanece asintomatica.

Conclusion

Laimportancia de difundir este caso es mostrar la curacién
quirargica de unafistula de liquido cefalorraquideo causada
por un acueducto vestibular alargado, asociado con displa-
siade Mondini en un paciente adulto. Este padecimiento es
sumamente raro; en los pacientes con rinorrea de liquido
cefalorraquideo paraddjicahay que considerar laposibilidad
de displasia de Mondini asociada.
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