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RESUMEN: Introduccion y objetivo: La duplicacion completa del conducto auditivo interno (CAI) es
una anomalia congénita extremadamente rara, asociada con hipoacusia neurosensorial profunda. Presen-
tamos un caso diagnostico en la edad adulta.

Método: Mujer de 55 aios con cofosis derecha congénita. Se realizaron tomografia computarizada
(TC) de alta resolucién y resonancia magnética (RM) con secuencias FIESTA.

Resultados: Duplicacion completa del CAI derecho con hipoplasia del nervio coclear. Funcion vesti-
bular conservada.

Discusion: El diagndstico por imagen permite caracterizar esta malformacion y correlacionar los
hallazgos anatémicos con la clinica audiovestibular.
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DUPLICACION COMPLETA DEL CONDUCTO AUDITIVO INTERNO: UNA INUSUAL ANOMAL{A CONGENITA
ASOCIADA A HIPOACUSIA NEUROSENSORIAL PROFUNDA
SAN MILLAN-GONZALEZ, M., PECINA-MELGOSA, P., DUQUE-HOLGUERA, V. ET AL.

Conclusiones: Es clave considerar esta anomalia en hipoacusias unilaterales congénitas y utilizar imagen
avanzada para su diagnostico.

PALABRAS CLAVE: hipoacusia neurosensorial; anomalias congénitas; conducto auditivo interno;
tomografia computarizada

SUMMARY: Introduction and Objective: Complete duplication of the internal auditory canal (IAC)
is an extremely rare congenital anomaly associated with profound sensorineural hearing loss (SNHL).

Method: A 55-year-old woman with congenital right-sided anacusis was evaluated with high-resolution
CT and FIESTA MRIL.

Results: Complete IAC duplication and cochlear nerve hypoplasia were confirmed; vestibular function
was preserved.

Discussion: Imaging enabled anatomical characterization and etiological confirmation.

Conclusions: Rare anomalies like IAC duplication should be considered in congenital unilateral SNHL;
imaging is essential for diagnosis.

KEYWORDS: hearing loss; sensorineural; congenital abnormalities; internal auditory canal; tomography

INTRODUCCION

La duplicacion completa del conducto auditivo
interno (CAI) es una malformacion congénita
excepcionalmente infrecuente, asociada con alte-
raciones del nervio coclear e hipoacusia neuro-
sensorial (HNS) unilateral [1-3]. Su diagnéstico
requiere un alto grado de sospecha clinica y el uso
combinado de técnicas de imagen avanzadas como
la tomografia computarizada (TC) y la resonancia
magnética (RM), fundamentales para su identi-
ficacidén y caracterizacion [2, 4]. Se han descrito
variantes incompletas de esta duplicacién, lo que
refuerza la importancia de una evaluacion precisa
del patrén anatémico [1].

DESCRIPCION

Mujer de 55 afios derivada para estudio de
cofosis derecha presente desde la infancia. Negaba
acufenos, vértigo, infecciones 6ticas o trauma.
Otoscopia y timpanometria normales. La audiome-
tria tonal reveld HNS profunda en el oido derecho
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(=100 dB) e HNS leve en el oido izquierdo (umbra-
les >40 dB en frecuencias agudas, Figura 1).

La TC de alta resoluciéon del hueso temporal
mostr6 una duplicacion completa del CAI derecho
con tabique dseo horizontal, dividiéndolo en dos
porciones: superior (2 mm) e inferior (1 mm, este-
nética) (Figura 2C). El canal superior contenia el
nervio facial (VII par) y el nervio vestibular supe-
rior (VIII par), mientras que el inferior albergaba
los nervios coclear e inferior vestibular. El resto
de estructuras del oido interno, oido medio y CAI
izquierdo eran normales. La RM con secuencias
FIESTA evidencié un tnico fasciculo nervioso
hipoplésico en la porcion inferior del CAI derecho,
correspondiente al nervio coclear. Los componentes
nerviosos del lado izquierdo eran normales. No se
observaron lesiones expansivas ni realces anorma-
les. Se identificé descenso amigdalar bilateral leve,
sin criterios de malformacién de Chiari.

Las pruebas funcionales audiovestibulares
realizadas, como el video head impulse test (vHIT)
y los potenciales evocados miogénicos cervicales

Rev. ORL, 2025, 16, €33039, 1-5 [Publicacién continua]



DUPLICACION COMPLETA DEL CONDUCTO AUDITIVO INTERNO: UNA INUSUAL ANOMAL{A CONGENITA

ASOCIADA A HIPOACUSIA NEUROSENSORIAL PROFUNDA

SAN MILLAN-GONZALEZ, M., PECINA-MELGOSA, P., DUQUE-HOLGUERA, V. ET AL.

Right
1 (AC A g8 i il
0 dB HL
10
20
30
40
50 £
&0
70 A E ¢
80 £
S0
100
110 - W N W S U S -
120 00—+ kHz
125 % 5 B1 152 3 4 6 8

S Lo acemazsza

0 dB HL |

10 1

> ]

40 Xa,___xi__x/" P

m 4 !

60

70

80

90

100

120 H ! | ! ! . kHz
125 25 5 /1 152 3 4 6 8

Figura 1. Audiometria tonal mostrando la presencia de cofosis en el oido derecho. La curva audiométrica en el oido derecho

revela una pérdida auditiva profunda.

(cVEMP), son complementarias a la imagen y
fundamentales para confirmar la preservacion
selectiva de la funcion vestibular superior e inferior.
En este caso, el vHIT mostré funcién conservada
en los canales semicirculares horizontal, superior
(nervio vestibular superior) y posterior (nervio
vestibular inferior), corroborado ademas por los
resultados normales del cVEMP. Estas pruebas
confirman una afectacion aislada del nervio coclear.
Debido al diagnostico tardio, no se considero
tratamiento especifico para el oido derecho. Se reco-
mendo adaptacion protésica en el oido izquierdo. La
paciente permanece en seguimiento anual.

DISCUSION

La duplicacién congénita del CAI es una
anomalia extremadamente rara, con menos de 40
casos publicados [1]. Su origen se atribuye a una
segmentacion aberrante de la cdpsula dtica durante
el desarrollo embrioldgico [1]. La duplicacion
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puede ser completa o incompleta, y su clasifica-
cién debe basarse en hallazgos imagenoldgicos
detallados [2, 4].

En el presente caso, la duplicacién completa
se acompand de una hipoplasia del nervio coclear
en la porcién inferior del CAI con preserva-
cion de la funcidn vestibular. La correlacion
anatomica-funcional es coherente con la afec-
tacion auditiva aislada, en ausencia de sintomas
vestibulares. Este patron ha sido descrito previa-
mente y sugiere que la funcion vestibular puede
mantenerse incluso en casos de duplicacion del
CAI [3].

Debe destacarse que la correcta identificacion
de esta entidad depende de técnicas avanzadas de
imagen. La TC con reconstrucciones multiplanares
y renderizados 3D permite visualizar la morfologia
del CAlI 'y su tabicacion [4]. Segin Wang et al., el
uso combinado de imagenes multiplanares y volu-
métricas tridimensionales es esencial para evitar
diagnosticos errdneos [4]. Ademas, este estudio
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Figura 2. A) Corte axial superior donde se observa el nervio facial. B) Corte axial inferior en el que se intuye la salida de ambos
nervios vestibulares y el nervio coclear. C) Corte coronal que muestra la duplicacion del conducto auditivo interno (CAI).
D) Imagen comparativa coronal de ambos CAls, evidenciando la duplicacion en el CAI derecho.

report6 una asociacion del 92.3 % con un canal
coclear mas osificado en el oido contralateral y
malformaciones del nervio vestibulococlear, lo que
resalta la importancia de una evaluacion bilateral.

Las pruebas funcionales, como vHIT y cVEMP,
son complementarias a la imagen, ya que permiten
valorar selectivamente la integridad de las ramas
vestibulares superior e inferior del VIII par craneal.
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En nuestro caso, estas confirmaron la preservacion
funcional del sistema vestibular, pese a la afecta-
cién coclear.

Respecto al tratamiento, aunque la implanta-
cién coclear ha sido planteada en algunos casos
seleccionados, la mayoria de los pacientes con
duplicacién completa del CAI presentan aplasia
o hipoplasia severa del nervio coclear, limitando
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marcadamente el beneficio potencial de esta inter-
vencién. En la revision de Wang et al. se sefiala
que hasta un 77 % de estos pacientes no obtiene
beneficios significativos del implante coclear debido
a la ausencia o grave disfuncion nerviosa coclear
[4]. La alternativa del implante de tronco cerebral
deberia reservarse inicamente para casos bilatera-
les con aplasia coclear confirmada. En nuestro caso
particular, debido al diagnodstico tardio, la presencia
de hipoacusia unilateral profunda y la hipoplasia
coclear demostrada por RM, se decidié no indicar
ningln tratamiento implantoldgico especifico.
Por tanto, la deteccién precoz de estas anoma-
lias en hipoacusias unilaterales congénitas resulta
clave para el consejo genético, el seguimiento clinico
y la toma de decisiones terapéuticas fundamentadas.

CONCLUSIONES

Este caso ilustra la rara presentacion de una
duplicacién completa del CAI con hipoplasia
del nervio coclear y funcién vestibular conser-
vada. El diagndstico requiere un alto grado de
sospecha clinica y el uso combinado de TC de
alta resolucion y RM con secuencias especificas,
junto a pruebas funcionales audiovestibulares. La
correlacion anatémico-funcional es crucial para
evitar errores diagndsticos. No se debe asumir
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la viabilidad de la implantacién coclear en estos
pacientes sin un estudio detallado de la anatomia
nerviosa y su funcionalidad.
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