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� Repaso anatómico de las
diferentes estructuras del oído.

� Revisión de los distintos tipos de
hipoacusias.

� Descripción de los síndromes que
asocian los diferentes tipos de
hipoacusia congénitas.



� La hipoacusia es un síntoma muy común en
nuestro medio, el diagnóstico por imagen
nos puede ayudar a detectar o descartar
patología congénita, infecciosa, inflamatoria
o tumoral. La tomografía computarizada
(TC) y la resonancia magnética (RM) son
técnicas de imagen que nos muestran con
mucho detalle las diferentes estructuras
anatómicas que componen el oído. Formado
por estructuras complejas y alteraciones
milimétricas que requieren el conocimiento
de la anatomía.

� Las hipoacusias asociadas a síndromes son
raras y con baja incidencia en nuestro
medio, como son el síndrome de CHARGE,
Alport… se acompañan de alteraciones en
las diferentes estructuras auditivas así como
a otros niveles: ocular, sistema nervioso
central… Su diagnóstico precoz es
fundamental para el buen desarrollo
psicomotriz y del desarrollo del lenguaje de
estos niños.

INTRODUCCIÓN



ANATOMÍA DEL OÍDO

1. OÍDO EXTERNO
�Pabellón auricular: obligatorio examinar en
otitis externa y anomalías del desarrollo.
�Conducto auditivo externo.
�Membrana timpánica: pared medial del CAE
(conducto auditivo externo)

TC axial y coronal. Muestran el 
pabellón auricular (Æ) y el CAE 
(*)

* *

TC coronal y axial. Muestran la teórica localización de la 
membrana timpánica(Æ). 



ANATOMÍA DEL OÍDO
2. OÍDO MEDIO

�Caja timpánica: separa el oído externo y el
interno.

�Canal de la trompa de Eustaquio.
�Canal carotideo.
�Canal del músculo tensor del tímpano.

�Cadena osicular
�Celdillas mastoideas.

TC axial. Canal del músculo 
tensor del tímpano (Æ) 

TC axial. Canal de trompa de Eustaquio 
(Æ) y el canal carotideo (*)

*

Scutum

Espacio de Prussak

TC reconstrucción coronal. 

Tegmen timpani

Receso hipotimpánico

Celdillas mastoideas

Cadena osicular

TC axial y reconstrucción coronal 



ANATOMÍA DEL OÍDO

3. OÍDO INTERNO

�Conductos semicirculares.
�Nervio facial y vestibular.
�Cóclea

CONDUCTO SEMICIRCULAR LATERAL

TC axial y reconstrucción coronal 

CÓCLEA CÓCLEA

CONDUCTOS SEMICIRCULARES 
SUPERIOR Y POSTERIOR

TC axial y reconstrucción coronal 

CANAL DEL NERVIO FACIAL

TC axial



SÍNDROME DE CHARGE
� Aproximadamente 1 de 8,500 a 10,000 recién

nacidos.
� Causa desconocida.
� La mayoría de los casos se relaciona con un

defecto genético en CHD7, cromosoma 8 y
herencia autosómica dominante. Aunque un
pequeño porcentaje de individuos con
síndrome CHARGE no tienen una mutación
identificada.

HALLAZGOS:

• CÆ coloboma
• HÆ patología cardiaca (heart)
• AÆ atresia de coanas
• RÆ retraso en el crecimiento y desarrollo
• GÆ anomalías genitourinarias
• EÆ anomalías en el oído (ear).

� Los criterios de diagnóstico se basan en una
combinación de características diagnósticas
mayores y menores. Según lo descrito por
Blake y otros (1998), y modificado por Amiel et
al (2001) y Verloes (2005).



SÍNDROME DE CHARGE

Imagen de ecografía. La flecha azul muestra en la pared 
posterior del ojo una excavación con hernia vitrea.

OJO DERECHO

OJO IZQUIERDO



SÍNDROME DE CHARGE

Imágenes RM axial y sagital potenciadas en T2. La flecha azul 
muestra en la pared posterior del ojo una excavación.

TC coronal y axial. Cóclea tipo 'IV': las vueltas basal, segunda y 
apical están presentes, pero el segundo giro parece acortado, 
lo que le da a la cóclea una apariencia asimétrica y aplanada.



Anormalidades del sistema vestibular visto en imágenes de
tomografía axial coronal y axial. Flecha amarilla: displasia y
malformación del vestíbulo, formación quística. Flecha azul:
dilatación del saco endolinfático.

TC imagen axial. Apertura
coclear (flecha azul)
muestra una cobertura
coclear deficiente.

SÍNDROME DE CHARGE



SÍNDROME DE CHARGE

RM, axial ponderada en T2
y coronal secuencia de
inversión-recuperación.
Las flechas indican la
ampliación de los surcos
frontales, el aumento de la
cisura de Silvio y los
ventrículos laterales.



SÍNDROME DE CHARGE
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� Síndrome de CHARGE definitivo: cuatro
criterios mayores o tres mayores y tres
menores.

� Probable síndrome de CHARGE: 1 o 2
criterios mayores y varias características
menores.



SÍNDROME DE CHARGE
� Síndrome de CHARGE definitivo: cuatro

criterios mayores o tres mayores y tres
menores.

� Probable síndrome de CHARGE: 1 o 2
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menores.
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SÍNDROME DE CHARGE
Hallazgos ocasionales

� Microftalmia/ anoftalmia.

� Retraso del crecimiento intrauterino.

� Onfalocele o hernia umbilical.

� Escoliosis o hemivértebras.

� Anomalías renales, que incluyen disgenesia,
herradura / riñón ectópico.

� Anomalías de la mano que incluyen
polidactilia, pliegues de flexión palmar
alterados.



El radiólogo actual tiene un papel
fundamental en síndromes raros, que
debido a la especialidad tan infinita que
posee se hace inabarcable, por lo que a
veces necesita que estas enfermedades se
expliquen desde un enfoque radiológico sin
tener que hacer una amplia búsqueda
bibliográfica.
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