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I.Oido externo y canales

A.
1.

Forma caracteristica de los oidos en CHARGE" (ver diagrama)

La forma distintiva del oido puede anticipar al examinador el diagnéstico de CHARGE:

a) Pliegue helical: fino, “recortado” a lo largo del borde inferior o ausente.

b) Antehelix: puede extenderse al borde helical mas que conectarse suavemente con el
antitrago.

c) Trago: Usualmente intacto

d) Antitrago: Generalmente presente o afinada pero puede no conectarse con el antehelix para
formar el borde posterior de la concha.

e) Concha: Asume una apariencia mas triangular cuando el antehelix se extiende mas afuera

f) Los l6bulos son frecuentemente pequefios 0 estan ausentes
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Los oidos recortados son muy comunes pero en por si mismo no constituyen “oidos CHARGE".
Cuando el oido se pone en la posicion normal, se buscan los rasgos distintivos de CHARGE.
Oidos flexibles debido al cartilago blando

Tipicamente, los pabellones se caen hacia delante o pueden curvarse facilmente aun después
del periodo postnatal. La razén de la aparente anormalidad del cartilago no es conocida. Con los
meses 0 afios se afirman de alguna manera, pero aun en los adultos puede haber pabellones
algo blandos.

Reconstruccion

Pegar los oidos hacia atrds durante unos pocos meses puede parcialmente corregir la
deformidad del oido recortado. * Aunque la otoplastia puede servir como propdsito cosmético, ha
sido hecho primeramente para proveer mejor apoyo detras de los oidos de los audifonos y los
anteojos. Sin embargo, el peso de los audifonos pueden hacer retroceder el oido hacia una
posicion preoperativa. Medios complementarios para asegurar los audifonos deberian ser
usados hasta que el cartilago esté lo suficientemente firme para soportar el peso.

Canales y Membranas timpanicas

Canales marcadamente estendticos son raros en CHARGE. Las membranas timpanicas
aparentan normalidad a menos que cambios en su posicién o tamafo reflejen cambios en los
osiculos o un problema severo del tubo de Eustaquio.
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[I. Oidos Medios

A.

Malformaciones de osiculos

La posibilidad de malformaciones de los osiculos es frecuentemente pasada por alto cuando se
presenta una otitis media serosa crénica. Por eso, es importante una audiometria después de
colocar un tubo de polietileno. Una tomografia computada de los oidos medio e interno es
importante en todos los casos donde cualquier pérdida auditiva esta presente a fin de determinar
malformaciones.

Otitis media serosa cronica

La otitis media serosa crénica es comun sin o con grieta en el paladar. Debido al efecto perjudicial
gue tiene cualquier pérdida auditiva adicional sobre el desarrollo, no deberia demorarse la
colocacién de un tubo de polietileno.

[1l. Oidos internos

A.

Malformaciones de Mondini

Malformaciones significativas son comunes pero muy subestimadas. La confirmacion temprana
mediante una tomografia computada es Util para la prognosis y asistencia médica.
Implicacién coclear

Las pérdidas auditivas varian de ninguna a profunda. La pérdida sensorioneural generalmente es
estable y con posibilidad de colocar audifonos por eso su asistencia es la misma que en otras
condiciones. Los implantes cocleares se han hecho con buenos resultados y pueden dar al menos
informacién del entorno para los nifios sordociegos. Es muy dificil mantener los audifonos
colocados y trabajar. Estas razones incluyen no solamente el cartilago flexible ya mencionado
sino también la presencia frecuente (90 %) de impedimentos en el tragado asi como las copiosas
secreciones oronasales que recorren la cara del nifio acostado hacia el oido. Las secreciones
pueden aflojar el oido o cerrar el orificio. También, las secreciones pueden mantener el canal
hamedo dando lugar a otitis externa cronica.

Implicacion vestibular

La pérdida congénita de la funcién vestibular es probablemente el factor simple mas importante en
demorar el desarrollo motor grueso, por eso se sugiere un pronto estudio por imagenes del oido
interno. ®> Esto disminuira la necesidad de evaluaciones neurolégicas mayores y de falsas
estimaciones bajas de inteligencia si las implicaciones son comunicadas al médico y neur6logo
primarios. Unos pocos estudios distintos de la tomografia se disponen para confirmar el
compromiso vestibular en la primera infancia. Las pruebas cal6ricas pueden ayudar aunque
muchos nifios tienen tubos de polietileno o perforaciones en la membrana timpanica en el
momento que este asunto se presenta. Poniendo al bebé en el regazo de la madre en una
mecedora y comparar los movimientos de sus 0jos es posible solamente si el nifio no tiene un
coloboma significativo afectando la macula (visibn central). La posturografia no es posible
generalmente hasta la infancia media porque el caminar se demora hasta los 4-5 afos, la fijacién
visual puede estar impedido por colobomas, y el nifio no colaborar si no comprende claramente lo
que hace.

Implicacion retrococlear

Se conocen muy pocos datos firmes aunque se ha hecho alguna sugerencia de pérdida de
audicién central. 2 Debido a que los nervios craneales circundantes, tales como VII, IX, X estan
claramente implicados, tendria sentido que el ndcleo del nervio VIII pudiera estar también
involucrado. No sabemos de confirmacion postmortem de esto.
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IV. ADVERTENCIAS: ¢Qué hace diferente a CHARGE de otros sindromes con malformaciones
multiples? Las implicaciones mdltiples de los nervios craneales producen muchas afecciones
otorinolaringolégicas: los nervios olfatorio, facial, glosofaringeo y vago pueden estar implicados. Se
pueden presentar también la atresia/estenosis coanal, la grieta labial o de paladar y fistulas
tragueoesofagales. El otorinolaringbélogo es un miembro muy importante del primer equipo médico. La
pérdida sensorial doble se presenta sobre 3% de los casos. Por eso, las medidas tipicas de
habilitacion auditiva pueden no ser apropiadas ya que se basan en una buena vision. LA
INTELIGENCIA de estos nifios ES HABITUALMENTE SUBESTIMADA. La identificacion temprana de
las pérdida auditiva y visual se hacen a menudo sin pronta remisiébn al equipo educacional
correspondiente, el cual deberia incluir educadores familiarizados con la pérdida sensorial doble. Esta
remisién deberia hacerse pronto ya que la comunicacion es una barrera a superar y todavia es la
clave para evaluar la inteligencia y mejorar la calidad de vida.
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