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Manifestaciones Otorrinolaringoldgicas en el Sindrome de KBG

Una revision de los estudios publicados hasta el momento sobre el sindrome de KBG
demuestra cdmo se ha ido progresando en la caracterizacién de los sintomas que
pueden manifestarse en este sindrome, principalmente por la descripcion y reporte de
casos con lo que se ha establecido una prevalencia de los hallazgos, en cuanto a las
manifestaciones otorrinolaringoldgicas se ha encontrado:

1.- Caracteristicas Faciales: la prevalencia varia entre 18% -58%de los casos descritos
segln las series.

- Alteraciones en el paladar, paladar hendido submucoso, Uvula bifida,
incompetencia velofaringea, voz nasal

- Forma de la nariz y boca: nariz prominente, puente nasal alto, base nasal
ancha, punta bulbosa, alas nasales gruesas y narinas y orejas antevertidas,
surco nasolabial (filtrum) largo y plano, labio superior delgado.

- Hipertrofia de amigdalas y adenoides que puede causar otitis media
recurrentes que requieran tratamiento quirurgico y la colocacién de tubos de
ventilaciéon también son hallazgos frecuentes.

2.- Pérdida Auditiva: prevalencia entre 16%-32%

- Puede ser el primer signo del Sindrome de KBG, y puede ser detectado luego
de un screening neonatal normal.

- Se hareportado los 3 tipos de pérdida auditiva que varia en gravedad entre
leve y moderada:

o De transmisién (47%),
o Neurosensorial (14,5%),
o Mixta (14,5%).

- Con frecuencia se asocia a otitis medias secretoras recurrentes, que han
requerido tubos de drenaje transtimpanicos.

- Puede presentarse aun cuando se tenga una exploracidn ORL normal y no haya
antecedente de otitis medias serosas o perforaciones timpanicas por lo cual se
cree que también puede haber un componente de displasia de la cadena
osicular o procesos similes a la otoesclerosis.

- En muchos estudios solamente se comenta el hallazgo de hipoacusia, sin
embargo, no se especifica el tipo, lado (uni o bilateral) y la severidad, también
hay escasez de datos en cuanto a estudios audiolégicos completos (reflejo


www.kbgsindrome.org

SINDROME
KBG

ESPAMNA

ASOCIACION ESPANOLA SINDROME DE KBG
www.kbgsindrome.org
info@kbgsindrome.org

estapedial, timpanometria, timpanometria multi frecuencial, audiometria
verbal).

Hasta donde se sabe, la asociacidn entre las enfermedades del oido y la
mutaciéon de ANKRD11 es inexplicable y aiin no hay una teoria que pueda
justificar esa asociacidon de hasta un 32% de trastornos auditivos en el
Sindrome KBG.

Si es necesario se debe considerar tratamiento oportuno con prétesis auditivas
(en hasta un 64% de los casos descritos), y segun hallazgos en pruebas de
imagen considerar tratamiento quirurgico a una edad prudente.

Segun los estudios publicados, la edad media de diagnéstico de pérdida
auditiva son los 4 aiios, y en los casos en los que se ha realizado seguimiento a
largo plazo, este problema no fue progresivo.

Con todo esto podemos concluir que en pacientes con diagndstico de Sindrome de
KBG es aconsejable la valoracion otorrinolaringolégica frecuente con:

Valoraciéon ORL general

Estudios audioldgicos completos

En caso de otitis medias recurrentes su médico especialista considerara la
opcidn de colocacidn de tubos de ventilacién.

Realizado por:
Dra. Daniela Paez
Otorrinolaringéloga
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