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Síndrome de Wildervanck.
(Síndrome Cervico-Ocular-Acústico).
Presentación de un caso
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Antecedentes

En 1952 Wildervanck, describe el síndrome por combina-
ción de: Síndrome de Klippel Feil, Duane, Mondini y otros
desórdenes congénitos. Extremadamente raro en pacientes
masculinos. El Síndrome se presenta en forma esporádica
con mayor frecuencia en mujeres con hipoacusia (1 de ca-
da 1000).

Síndrome Klippel Feil
Es una fusión vertebral, hemivértebras y tortícolis congénita.
Maurice Klippel-André Feil, describe:
• Tipo I. Fusión masiva de vértebras cervicales con afecta-

ción de vértebras torácicas.
• II. Fusión de uno o dos espacios vertebrales asociado a

otras anormalidades vertebrales (hemivértebras).
• III. Fusión de vértebras cervicales y torácicas.

Displasia de Mondini
• Deformidad descrita por Carlos Mondini en 1791.
• Deformidad congénita del oido interno, uni o bilateral.
• Desarrollo incompleto coclear Anormalidades: cóclea

(cavidad común), alteración en las vueltas.
• Inmadurez de las terminaciones vestibulares y auditivas

en órganos y nervios.
• Vestíbulo y canales semicirculares largos, cortos o per-

didos
• Se acompaña de grados variables de hipoacusia neuro-

sensorial. Generalmente de tipo familiar.

Síndrome Duane
Parálisis abducente y retracción del globo ocular.
• Alteración congénita rara en la movilidad ocular debi-

da a una inervación anómala del músculo recto lateral
del ojo.

• Afectación de la rama medial del VI par craneal que ori-
gina los signos de abducción y del III que presentan la
aducción.

Objetivo

Establecer el papel de la imagen y su correlación con la clí-
nica para integrar el diagnóstico en el síndrome de Wilder-
vank. 

Material y métodos
Se estudió un paciente masculino de siete años con sospe-
cha clínica del síndrome de Wildervank, se realizaron los si-
guientes estudios de imagen: Radiografía (Rx) simple de crá-
neo AP y lateral, columna vertebral AP y lateral. Tomografía
Computada (TC) de oído. Resonancia Magnética (RM) de co-
lumna cervical y cráneo. Los estudios se complementaron
con videonistagmografía, potenciales evocados auditivos de
tallo cerebral (PEATC), visuales (PV) y finalmente se realizó
cariotipo. Se integró expediente clínico.

Resultados
Paciente masculino de siete años de edad con AHF negados,
gesta l, normoevolutivo, de término, sin toxicomanías, sin
exposición a teratógenos, ni endogamia. Obtenido por cesá-
rea, peso 2700g., llanto espontáneo. Retraso en el desarrollo

1 Centro Nacional de Rehabilitación, México, D.F.. Este tra-
bajo obtuvo el primer lugar en los trabajos en cartel en la
sección de caso clínico, presentado en el XXXVIII Curso
Anual de Radiología e Imagen

Figura No. 1. Columna cervical. A) RX anteroposterior con defecto de fusión del
arco posterior. B) Proyección lateral con fusión de cuerpos vertebrales y apófisis es-
pinosas. C) Rx AP de columna dorsal con hemivértebra en T4 y T9. D) AP de colum-
na lumbar con espina bífida oculta L5.
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psicomotor; asimetría facial izquierda, epicanto, limitación en
abducción ocular bilateral, cuello corto, baja implantación de

cabello, escoliosis tóraco-lumbar, acortamiento de MPD. Hi-
poacusia severa bilateral. Alteraciones en postura y marcha.
Dismetría leve. Los estudios por imagen y neurofisiológicos
confirmaron malformación de oído interno bilateral: Síndro-
me de Mondini (TC de oídos, audiometría y PEATC), apla-
namiento parieto–occipital, asimetría facial (Rx de cráneo),
fusión de 2ª y 3ª vértebra cervical (Sx. Klippel-Feil) con
hemivértebras torácicas, espina bífida (Rx y RM). Limitación
ocular a la abducción, bilateral Síndrome de Duane (video-
nistagmografía). Cariotipo normal.

Conclusión

Se presenta un caso de síndrome de Wildervanck, sobre-
puesto con otros síndromes genéticos, el diagnóstico fi-
nal se realizó por exclusión. Se destaca la importancia de
la correlación clínica y por imagen en el diagnóstico y la
coordinación multidisciplinaria, para el tratamiento opor-
tuno, determinante en el pronóstico funcional de la au-
dición, lenguaje, marcha y postura; así como la integra-
ción escolar y psicosocial.

Figura No. 2. Tomografía Computarizada de oídos en cortes coronales que de-

muestra cambios por displasia coclear, de canal semicircular lateral izquierdo y de-

formidad de vestíbulo derecho; CAI estrecho bilateral.

Figura No. 3. IRM de cráneo. A) cor-
te sagital T1 con disminución del diá-
metro antero posterior; B) Cortes
axiales T2 con datos de displasia co-
clear y vestibular.

Figura No. 4. IRM de la columna cérvico-dorsal T2 que demuestra la fusión de los
cuerpos vertebrales cervicales, presencia de hemivértebra dorsal. La médula espinal
es normal.
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