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Introducción

La Displasia de Mondini es una malformación del oído
interno causada por la detención del desarrollo del oído
antes de la octava semana de gestación, dando lugar a la
falta de formación de las porciones más apicales de la
cóclea y a otras malformaciones en el vestíbulo y los con-
ductos semicirculares.  Desde el punto de vista histológico
se trata de una ausencia del tabique interescalar.  En la
mayor parte de los casos se diagnostica en la infancia y se
manifiesta como una sordera neurosensorial, a veces
moderada y otras intensa, casi siempre asimétrica.

Aislada o formando parte de otros síndromes polimal-
formativos, se diagnostica por la imagen radiológica
mediante tomografía computarizada.

En la actualidad estos pacientes pueden beneficiarse de
tratamiento mediante implantes cocleares que permiten
una rehabilitación satisfactoria.

Caso clínico

Paciente de 2 años de edad remitida por el servicio de
Pediatría de nuestro Hospital por sospecha de hipoacusia.
Los padres de la niña creen que no oye, ya que no gira la
cabeza cuando la llaman, ni emite ningún vocablo.  Su llan-
to es monótono.

Entre sus antecedentes destacan el ser una recién naci-
da de bajo peso, hija de madre diabética gestacional, con
un ingreso previo por una crisis convulsiva secundaria a
hipertermia y que en la actualidad presenta retraso psico-
motor y ponderal.

La exploración ORL es completamente normal.  Se rea-
lizan PEATC a los 15, 19 y 24 meses de edad, en los que no
se obtienen ondas valorables a 105 dB en ninguno de los
dos oídos.

Se solicita estudio TC de peñascos en el que se aprecia
malformación del oído interno bilateral que afecta a la
cóclea y al laberinto posterior (fig. 1 y 2), estableciéndose
el diagnóstico de displasia de Mondini bilateral.

Discusión

La malformación de Mondini representa el 30% de las
malformaciones congénitas del oído interno.  En su forma
típica, la cóclea no tiene más que una vuelta y media en
lugar de las dos y media del oído normal.  Corresponde a
una detención en el desarrollo del oído entre el 58 y 70 día
de gestación, debida a una embriopatía, infecciosa o tóxi-
ca, o bien a causa genética, aislada o asociada a un síndro-
me polimalformativo como la enfermedad de Klippel Feil o
el síndrome de Pendred (1, 2, 3).

Existen dos formas de enfermedad aislada de Mondini
hereditarias, una severa, de transmisión autosómica recesi-
va, y otra menos severa, con un simple aplastamiento de la
cápsula ósea de la cóclea, de herencia autosómica domi-
nante (4).

No hay paralelismo entre las lesiones histopatológicas y
el déficit auditivo; algunos pacientes con malformación de
Mondini tienen una sordera neurosensorial ligera mientras
que otros tienen una sordera profunda.

Aunque puede sospecharse por la presencia de otras
malformaciones, el diagnóstico se hace mediante el estu-
dio radiológico.  La aplasia de Mondini es la que muestra,
de todas las malformaciones congénitas, la mayor variabi-
lidad en la TC.  La cóclea puede ser una sola cavidad quís-
tica o puede llegar a diferenciarse la espira basal.  Por otra
parte, las estructuras vestibulares pueden ser hipoplásicas
o marcadamente dilatadas y los conductos semicirculares
pueden faltar, ser hipoplásicos o estar dilatados.

Esta malformación se puede acompañar también de
una dilatación del acueducto coclear lo que podría originar
una fístula de líquido cefalorraquídeo, relacionada con
una perforación de la platina del estribo, con otolicuorrea
o meningitis (5, 6, 7).

En cuanto al tratamiento, diversos autores coinciden en
que el implante coclear multicanal no está contraindicado
en estos pacientes, si se toman las medidas necesarias para
contrarrestar el riesgo aumentado de meningitis (8,9,10),
consiguiendo buenos resultados con la rehabilitación.
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Figura 1: Oído derecho. Ausencia de la espira superior de la cóclea y
malformación del laberinto posterior.

Figura 2: Oído izquierdo.  Malformación de cóclea y laberinto posterior.




