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Anual de Radiologia e Imagen

Antecedentes

En 1952 Wildervanck, describe el sindrome por combina-
cion de: Sindrome de Klippel Feil, Duane, Mondini y otros
desordenes congénitos. Extremadamente raro en pacientes
masculinos. El Sindrome se presenta en forma esporadica
con mayor frecuencia en mujeres con hipoacusia (1 de ca-
da 1000).

Sindrome Klippel Feil

Es una fusion vertebral, hemivértebras y torticolis congénita.

Maurice Klippel-André Feil, describe:

e Tipo L. Fusion masiva de vértebras cervicales con afecta-
cién de vértebras tordcicas.

e I Fusion de uno o dos espacios vertebrales asociado a
otras anormalidades vertebrales (hemivértebras).

e [II. Fusion de vértebras cervicales y tordcicas.

Displasia de Mondini

e Deformidad descrita por Carlos Mondini en 1791.

e Deformidad congénita del oido interno, uni o bilateral.

e Desarrollo incompleto coclear Anormalidades: coclea
(cavidad comun), alteracion en las vueltas.

e Inmadurez de las terminaciones vestibulares y auditivas
en Organos y nervios.

e Vestibulo y canales semicirculares largos, cortos o per-
didos

e Se acompana de grados variables de hipoacusia neuro-
sensorial. Generalmente de tipo familiar.

Sindrome Duane

Paralisis abducente y retraccion del globo ocular.

e Alteracion congénita rara en la movilidad ocular debi-
da a una inervacion anémala del musculo recto lateral
del ojo.

e Afectacion de la rama medial del VI par craneal que ori-
gina los signos de abduccion y del Il que presentan la
aduccion.

TRABAJOS EN CARTEL

Sindrome de Wildervanck.
(Sindrome Cervico-Ocular-Acustico).
Presentacion de un caso

Objetivo

Establecer el papel de la imagen y su correlacion con la cli-
nica para integrar el diagnostico en el sindrome de Wilder-
vank.

Material y métodos

Se estudié un paciente masculino de siete anos con sospe-
cha clinica del sindrome de Wildervank, se realizaron los si-
guientes estudios de imagen: Radiografia (Rx) simple de cra-
neo AP vy lateral, columna vertebral AP y lateral. Tomografia
Computada (TC) de oido. Resonancia Magnética (RM) de co-
lumna cervical y craneo. Los estudios se complementaron
con videonistagmografia, potenciales evocados auditivos de
tallo cerebral (PEATC), visuales (PV) y finalmente se realizd
cariotipo. Se integro expediente clinico.

Figura No. 1. Columna cervical. A) RX anteroposterior con defecto de fusion del
arco posterior. B) Proyeccion lateral con fusion de cuerpos vertebrales y apdfisis es-
pinosas. C) Rx AP de columna dorsal con hemivértebra en T4 y T9. D) AP de colum-
na lumbar con espina bifida oculta L5.

Resultados

Paciente masculino de siete anos de edad con AHF negados,
gesta 1, normoevolutivo, de término, sin toxicomanias, sin
exposicion a teratdgenos, ni endogamia. Obtenido por cesa-
rea, peso 2700g., llanto espontineo. Retraso en el desarrollo
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Figura No. 2. Tomografia Computarizada de oidos en cortes coronales que de-
muestra cambios por displasia coclear, de canal semicircular lateral izquierdo y de-
formidad de vestibulo derecho; CAl estrecho bilateral.

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

psicomotor; asimetria facial izquierda, epicanto, limitacion en
abduccion ocular bilateral, cuello corto, baja implantacion de

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

cabello, escoliosis toraco-lumbar, acortamiento de MPD. Hi-
poacusia severa bilateral. Alteraciones en postura y marcha.
Dismetria leve. Los estudios por imagen y neurofisiologicos
confirmaron malformacion de oido interno bilateral: Sindro-
me de Mondini (TC de oidos, audiometria y PEATC), apla-
namiento parieto—occipital, asimetria facial (Rx de craneo),
fusion de 2* y 3* vértebra cervical (Sx. Klippel-FeiD con
hemivértebras toracicas, espina bifida (Rx y RM). Limitacion
ocular a la abduccion, bilateral Sindrome de Duane (video-
nistagmografia). Cariotipo normal.

Conclusion

Se presenta un caso de sindrome de Wildervanck, sobre-
puesto con otros sindromes genéticos, el diagnostico fi-
nal se realiz6 por exclusion. Se destaca la importancia de
la correlacion clinica y por imagen en el diagnéstico y la
coordinacion multidisciplinaria, para el tratamiento opor-
tuno, determinante en el pronostico funcional de la au-
dicién, lenguaje, marcha y postura; asi como la integra-
cion escolar y psicosocial.
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