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DEFINICION

)

* DESCRITO INICIALMENTE POR MAURICE GOLDENHAR EN 1952.

* EL SINDROME OCULO-AURICULO-VERTEBRAL , TAMBIEN CONOCIDO
COMO SINDROME DE GOLDENHAR, FORMA PARTE DEL ESPECTRO DE
ANOMALIAS DEL PRIMER Y SEGUNDO ARCO BRANQUIAL. SE TRATA DE
UNA PATOLOGIA HETEROGENEA Y COMPLEJA CARACTERIZADA POR
ANOMALIAS ~ OCULARES,  AURICULARES, = MANDIBULARES Y
VERTEBRALES, LA CUAL ES POCO FRECUENTE Y CUYA ETIOLOGIA
PERMANECE AUN DESCONOCIDA.

* LA INCIDENCIA ESTIMADA ES DE 1 EN 3000 — 5000 NACIDOS VIVOS.
PREDOMINA EN EL SEXO MASCULINO 3:2.

* LA MAYORIA DE LOS CASOS SON ESPORADICOS, CON ALGUNOS
QUE SUGIEREN UNA HERENCIA AUTOSOMICA.
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DIAGNOSTICO

RADIOGRAFIA PANORAMICA: PERMITE UNA VISION GENERAL DE LAS
ESTRUCTURAS OSEAS MANDIBULARES Y MAXILARES, ASi COMO LA RELACION
DE LAS PIEZAS DENTARIAS EN EL MACIZO MAXILOFACIAL Y UNA
EVALUACION DEL LADO AFECTADO CON SU CONTRALATERAL.

RADIOGRAFIA CEFALICA POSTERO-ANTERIOR: PERMITE OBSERVAR
PRINCIPALMENTE LAS ASIMETRIAS Y DESVIACION MANDIBULAR, SIN
DETERMINAR LAS ESTRUCTURAS QUE LA CAUSAN NI SU GRADO DE
COMPENSACION.

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA: SE PREFIERE EN CASOS MAS
SEVEROS, DEBIDO A QUE LA FIABILDAD DE LA RADIOGRAFIA
CONVENCIONAL DISMINUYE AL AUMENTAR EL COMPROMISO DE
ESTRUCTURAS. PERMITE EXPLORACIONES EN 3D.

EXAMEN DE MODELOS: PERMITE PLANIFICAR EL TRATAMIENTO EN
PACIENTES CON ALTERACION DEL CRECIMIENTO FACIAL, EVALUANDO LA
OCLUSION DENTARIA EN LOS TRES SENTIDOS DEL ESPACIO.

ESTEREOLITOGRAFIA: INDICADA EN PACIENTES COMPLEJOS CON EL FIN
DE PLANIFICAR EL TRATAMIENTO, CIRUGIAS Y APARATOS INTRAORALES PARA
OSTEODISTRACCION.

ULTRASONIDO: DURANTE EL EMBARAZO SE PUEDEN OBSERVAR A TRAVES
DEL ULTRASONIDO 2D Y 3D ALTERACIONES COMO TAGS PREAURICULARES,
MICROFTALMIA Y FISURA PALATINA, LAS QUE EN SU CONJUNTO PERMITE
ACERCARNOS A UN DIAGNOSTICO TEMPRANO.

)

( /'/

¥ o ¢
n ¢

{
J



é

A. RADIOGRAFIA PANORAMICA. B. ICA POSTERO-ANTERIOR.

C. TOMOGRAFIA COMPUTARI ODELOS E. ESTEREOLITOGRAFIA
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MALFORMACIONES HEMIFACIALES.
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CASO CLINICO

/
\) PACIENTE DE 12 ANOS CON ANTECEDENTE DE SINDROME GOLDENHAR

QUE PRESENTA DIFICULTADES AUDITIVAS EN EL OIDO DERECHO DESDE
EL NACIMIENTO. ACUDE PARA REALIZARSE TOMOGRAFIA COMPUTADA
DE AMBOS PENASCOS A FIN DE VALORAR LA POSIBILIDAD DE CIRUGIA
PARA COLOCACION DE IMPLANTE COCLEAR.

SE REALIZA TOMOGRAFIA COMPUTADA DE OIDOS, CON LOS

SIGUIENTES HALLAZGOS:

* AGENESIA DEL PABELLON AURICULAR CON HUESO
MASTOIDEO ESCLEROSO, NO NEUMATIZADO.

« HIPOPLASIA DEL CAE Y CAJA TIMPANICA CON
PRESENCIA DE TEJIDO CON DENSIDAD DE PARTES
BLANDAS QUE PRODUCE OCUPACION PARCIAL DE
LOS MISMOS.
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* ATRESIA DE LA VENTANA gAL E HIPOPLASIA DEL
CONDUCTO SEMICIRCULAR LATERAL.

* HIPOPLASIA DEL HEMISFERIO CEREBELOSO DERECHO.




DISCUSION
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* EL SINDROME DE GOLDENHAR ES UNA COMPLEJA ANOMALIA
CONGENITA QUE COMPROMETE LOS OJOS, OIDOS Y LAS
VERTEBRAS (TAMBIEN CONOCIDO COMO ESPECTRO OCULO-
AURICULO-VERTEBRAL), PUDIENDO ASOCIARSE A ANOMALIAS
CARDIACAS Y DEL TRACTO GENITOURINARIO. TIENE MAYOR
PREVALENCIA POR EL SEXO MASCULINO Y LA MAYORIA DE LOS
CASOS SON ESPORADICOS, SIN EMBARGO; SE HAN DESCRITO
PATRONES DE HERENCIA AUTOSOMICOS Y RECESIVOS. EN EL 10%
DE LOS CASOS PUEDEN TENER COMPROMISO COGNITIVO. LAS
MANIFESTACIONES EN LOS OIDOS INCLUYEN  FISTULAS
PREAURICULARES, DEFORMIDADES DE LA AURICULA, ATRESIA DEL
CAE, MALFORMACIONES O AUSENCIA DE OSICULOS E HIPOPLASIA
DE LA VENTANA OVAL Y NERVIO FACIAL..

EN NUESTRO CASO LA PACIENTE TENIA EL DIAGNOSTICO CLINICO
DESDE LA INFANCIA TEMPRANA PERO NUNCA LE HABIAN REALIZADO
TC DE OIDO. EN LA MAYORIA DE LOS CASOS ESTA SE REALIZA CON
EL FIN DE LLEVAR A CABO UN PROCEDIMIENTO QUIRURGICO, YA
QUE PERMITE VALORAR LAS ESTRUCTURA EN DIVERSOS PLANOS Y
HACER RECONSTRUCCIONES.
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CONCLUSIONES

,

* EL OIDO ES UNA ESTRUCTURA COMPLEJA, QUE TIENE GRAN
IMPORTANCIA EN ESTA ENTIDAD YA QUE SE PRESENTA CON UN
AMPLIO ESPECTRO DE MANIFESTACIONES A ESTE NIVEL, POR LO
CUAL ES IMPORTANTE QUE EL MEDICO IMAGENOLOGO SE
FAMILIARICE CON ESTOS HALLAZGOS CON EL FIN DE REALIZAR UN
ADECUADO DIAGNOSTICO Y MANEJO MULTIDISCIPLINARIO EN
ESTOS PACIENTE.S.
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