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Dehiscencia del canal semicircular superior:

comunicacion de un caso clinico atipico

Superior semicircular canal dehiscence: A report of an

atypical clinical case.

Adriana Vazquez-Cortés,* Julia Kioko Ishiwara-Niembro,? lvonne Calderén-Leyva?

Resumen

En 1998 Minor y colaboradores describieron el sindrome de dehiscencia del canal
semicircular superior como una enfermedad cuyas manifestaciones incluyen vértigo
u oscilopsia provocadas por sonidos intensos, presién transmitida desde el oido exter-
no al interno o mediante maniobras de Valsalva. Si bien la mayoria de los pacientes
describen sintomas vestibulares, existen casos con manifestacion clinica inicialmente
auditiva. La sospecha diagndstica es clinica y se confirma mediante tomografia axial
computada de pefiasco. El tratamiento puede ser conservador o quirdrgico cuando la
enfermedad es incapacitante, se comunica un caso clinico atipico.

PALABRAS CLAVE: Canal semicircular superior; vértigo.
Abstract

In 1998 Minor et al described the dehiscence syndrome of the upper semicircular
canal as a pathology whose manifestations include vertigo or oscillopsia caused by
intense sounds and/or pressure transmitted from the external ear to the inner ear or
by Valsalva maneuvers. Although most patients describe vestibular symptoms, there
are cases with an initially auditory clinical presentation. The diagnostic suspicion
is clinical and confirmed by computerized axial tomography. The treatment can be
conservative or surgical when the pathology is incapacitating, an atypical clinical
case is presented.
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ANTECEDENTES

La respuesta vestibular al sonido, la presién
transmitida al oido interno (o ambas) fueron
inicialmente documentadas en el primer cuarto
del siglo pasado; sin embargo, las primeras
descripciones del sindrome de dehiscencia del
canal semicircular superior las hicieron Minor
y su grupo en 1998 posterior a la evaluacién
clinica que realizaron en ocho pacientes con
vértigo, oscilopsia, inestabilidad relacionada
con sonido (fenémeno de Tulio) y cambios de
presion en oido medio."

Diferentes estudios clinicos identificaron el fené-
meno de Tulio inicialmente en pacientes con sifilis
congénita. Los datos histopatolégicos en hueso
temporal de estos pacientes mostraban osteomie-
litis gomatosa vy fistula laberintica. Los sintomas
vestibulares, el movimiento ocular evocado por
sonido (0 ambos) también se han demostrado en
hipoacusia congénita, enfermedad de Méniere,
fistula perilinfatica, traumatismo cefélico, en-
fermedad de Lyme, colesteatoma asociado con
erosién y fenestracién de canal semicircular.

No hay evidencia suficiente que demuestre
predominio por sexo. El promedio de edad de
aparicion de los sintomas es de alrededor de 40
a 41 afos.?

El diagndstico se confirma mediante la tomogra-
fia computada de pefasco de alta resolucién con
cortes de al menos 0.5 mm y reconstruccién en
el plano del canal. Se recurre a otros estudios
complementarios como los potenciales evocados
miogénicos vestibulares, que muestran aumento
en la amplitud y menor umbral de evocacién.?

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 44 afos de edad, que
consulté por padecer acudfeno pulsatil derecho
de ocho meses de evolucion, de manifestacién

diaria, tono grave, que aumentaba de intensidad
en situaciones de estrés. Autofonia del mismo
tiempo de evolucion, que se habia exacerbado;
se agregd sensacion de plenitud ética derecha
de manifestacion diaria, continua, sin mejoria
con maniobras de Valsalva.

Manifestd nistagmo al inicio durante la emisién
sostenida de fonemas /u/i/ y posteriormente al
aumentar la intensidad de la voz y al conducir
motocicleta de alto cilindraje. Lo anterior rela-
cionado con exposicion a ruido intenso durante
un concierto. Posteriormente refiri¢ hipoacusia
derecha progresiva. Neg6 otros sintomas audio-
vestibulares.

Exploracion fisica: otoscopia con membranas
timpanicas integras, opacas. En la exploracion
otoneuroldgica destacé nistagmo rotatorio anti-
horario durante la emisién de fonemas /i/u/ con
y sin uso de lentes de video-Frenzel, prueba de
impulso cefalico positivo de forma bilateral. Se
realizé prueba con perilla de Pollitzer, asi como
con vibrador 6seo e hiperventilacién sin desen-
cadenar nistagmo o sintomas vestibulares. La
tomografia axial computada de oidos y mastoi-
des reportd: dehiscencia de la pared superior en
forma bilateral, asi como del contorno 6seo del
canal semicircular superior derecho (Figura 1).

Se realizaron potenciales evocados miogéni-
cos vestibulares cervicales: oido derecho a
100 dB, se observo respuesta miogénica con
amplitud aumentada y latencias absolutas den-
tro de parametros normales, con umbral del
reflejo hasta 75 dB. Oido izquierdo a 100 dB,
se observé respuesta miogénica con amplitud
y latencias absolutas dentro de pardmetros
normales con umbral a 90 dB. Coeficiente
de simetria de 0.53, reflejando asimetria a
expensas de mayor respuesta derecha. Datos
compatibles con fendmeno de tercera ventana
derecha y adecuada funcién vestibular inferior
izquierda (Figura 2).
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Videonistagmografia: nistagmo vertical torsional
antihorario en mirada a la derecha e izquierda
durante la fonacion de vocales /u/i/ (Figura 3).
Paresia canalicular izquierda de 35% (Figura 4).
Prueba de presion con perilla de Pollitzer nega-
tiva (Figura 5).

Audiometria: oido derecho con hipoacusia
superficial de tipo conductiva. Oido izquier-
do con curva de audiciéon normal que se
corroboré con logoaudiometria (Figura 6). Im-
pedanciometria: curvas As de la clasificacién
de Jerger con reflejo estapedial ipsilateral y
contralateral en ambos oidos (Figuras 7 y 8).
Un afio posterior al inicio de los sintomas y
debido a la exacerbacion de ésta, el paciente
fue operado y se le realizé obliteracion del
canal semicircular superior por abordaje de
la fosa media derecha con lo que el cuadro
clinico remitio.

Figura 1. Tomografia computada de oidos. Oido de-

recho.
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Figura 2. Potenciales evocados miogénicos vestibulares cervicales (c-VEMPS). Datos compatibles con fenémenos
de tercera ventana derecha y adecuada funcién vestibular izquierda.
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Figura 3. Nistagmo vertical inferior torsional antihorario en mirada a la derecha e izquierda durante la fonacién
de vocales /u/i/.
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Figura 4. Videonistagmograffa donde se evidencia paresia canalicular izquierda.
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Figura 5. Prueba de presion con perilla de Pollitzer. Sin evidencia de nistagmo.
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Figura 6. Audiometria tonal y logoaudiometria.

DISCUSION

El sindrome de dehiscencia de canal semicircu-
lar superior es una enfermedad secundaria a un
defecto 6seo cuya causa no ha quedado bien
establecida. Los sintomas de los pacientes se
deben a un efecto de tercera ventana; sin em-
bargo, a pesar de que en la gran mayoria de los
casos la manifestacién clinica es con sintomas

vestibulares —los mas frecuentes son vértigo vin-
culado con sonidos intensos o ante cambios de
presion en el conducto auditivo externo—se han
reportado en la bibliografia casos donde predo-
minan los sintomas auditivos o se desencadenan
en situaciones especificas, como en este caso
clinico porque durante la fonacién de vocales
/u/i/ habia aumento, sobre todo de la sensacion
de movimiento ocular. Es importante un buen
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Figura 7. Timpanometria bilateral.

interrogatorio y la exploracion fisica para identi-
ficar un posible caso de dehiscencia de conducto
semicircular superior y de esta manera solicitar
los estudios de gabinete que apoyen el diagnds-
tico, como la tomografia axial computada con
las proyecciones adecuadas (Poschl y Stenver),
c-VEMPS, audiometria e impedanciometria. El
tratamiento podra ser expectante o quirdrgico
en funcion de la calidad de vida del paciente.

Fisiopatologia

Este sindrome se ha representado como una
tercera ventana movil en el laberinto. La presion
de sonido ingresa a la ventana oval mediante el
estribo y sale por la ventana redonda. En la de-
hiscencia de canal semicircular superior hay una
“nueva” via de baja impedancia para la presién
que ingresa en la ventana oval para disiparse a
través del laberinto en lugar de la céclea. Para
el sonido conducido por aire, habra pérdida
de energia con aumento en los umbrales de
audicion. Sin embargo, la baja impedancia por

la dehiscencia permite que el sonido llegue a la
perilinfa del oido interno por via ésea, estimulan-
do la céclea, dando asi mejor audicién a través
del hueso. Esta situacion puede manifestarse
clinicamente como autofonia, actfeno pulsatil,
movimientos oculares audibles, audicién de la
masticacién, entre otros. A pesar de esto, los
reflejos estapediales permaneceran intactos, lo
que contradice las caracteristicas de la pérdida
auditiva conductiva por fijacion del estribo u
otros huesecillos. Ademas, los gradientes de
presion entre la ventana oval y la dehiscencia
provocan un flujo endolinfatico en la ampolla
del canal semicircular superior, generando vér-
tigo y nistagmo secundarios a la excitacién o
inhibicién ampular.*

La relacién entre el plano y las caracteristicas
direccionales de los movimientos oculares evo-
cados conocidos por la excitacién o inhibicién
del canal semicircular superior serviran como
ayuda para definir las caracteristicas fisiopato-
l6gicas. Se podra observar un nistagmo vertical
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Figura 8. Reflejos estapediales ipsilaterales y contralaterales derecho e izquierdo, presentes en todas las frecuencias

evaluadas.

rotatorio en el plano del canal afectado: antiho-
rario en el caso del canal semicircular superior
derecho y horario en el izquierdo.?

Causas

Los sintomas descritos en este sindrome son
resultado de un defecto 6seo en el techo
del canal semicircular superior que crea un
efecto de tercera ventana; sin embargo, no ha
quedado claro si este defecto es congénito o
adquirido.’

Se realiz6 un estudio de hueso temporal en el
Hospital John Hopkins, donde se demostré que
los conductos semicirculares superiores que mos-
traban adelgazamiento o dehiscencia no tenian
evidencia de remodelado 6seo, a excepcion de

algunos casos aislados relacionados con otras en-
fermedades (meningioma), lo que apoya la teoria
de que se trata de una afeccién congénita. Asimis-
mo, se sabe que el hueso de la capsula ética tiene
bajo recambio 6seo y se cree que ésta terminard
de desarrollarse afios posteriores al nacimiento.

La dehiscencia afecta a ambos oidos en apro-
ximadamente 25% de los pacientes y se han
documentado casos de este sindrome de forma
familiar e incluso en pacientes con sindrome
de Usher tipo 1D, aunque no hay correlaciones
genéticas significativas.*

Entre las causas adquiridas se mencionan los
traumatismos craneoencefalicos, colesteatoma,
alteraciones en drenajes venosos que provoca-
rian erosion del laberinto dseo.
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En un estudio se analizaron 306 tomografias de
hueso temporal de pacientes entre 7 meses y 89
anos de edad, divididos en 5 grupos etarios, cada
grupo sucesivo aumentaba 93% de la prevalen-
cia, con lo que concluyeron que el incremento
de la prevalencia radiolégica de dehiscencia
en los grupos etarios mayores sugiere que la
enfermedad es adquirida mds que congénita.®

Cuadro clinico

Los pacientes con dehiscencia del canal se-
micircular superior tienen un cuadro clinico
diverso; sin embargo, lo mas comin son sin-
tomas vestibulares ante cambios de sonido o
presion.” La existencia de nistagmo en el plano
del conducto semicircular superior producido
ante aumentos de presién o con sonidos intensos
es caracteristico de esta enfermedad, este signo
puede valorarse durante una audiometria, im-
pedanciometria o al pedirle al paciente realizar
una maniobra de Valsalva.® Con frecuencia se
agregan también sintomas audiolégicos como
autofonia, plenitud ética, hiperacusia, hipoa-
cusia y actfeno.” El paciente puede referir que
escucha los movimientos oculares ipsilaterales
a la dehiscencia, su latido cardiaco o las articu-
laciones moverse.?

La intensidad sonora que se requiere para desen-
cadenar el fendmeno de Tulio en un paciente con
dehiscencia del canal semicircular superior es de
90 a 100 dB en frecuencias menores de 4 kHz.?

Caracteristicamente se ha descrito que los
pacientes tendran hipoacusia conductiva en
frecuencias graves, con adecuada funcién del
oido medio.’

En una revision realizada por Minor donde
observé a 65 pacientes, se indica que 92.3%
tuvo manifestaciones vestibulares y solo 7.7%
de los afectados refirié sintomas auditivos ex-
clusivamente.

2019 julio-septiembre;64(3)

Asimismo, existe el reporte de un caso cuyos
sintomas vestibulares y auditivos se desen-
cadenaron al emitir el fonema /m/, situacion
comparable con el caso clinico reportado en
este articulo.

Diagnéstico

Se requiere una historia clinica detallada, asi
como la evaluacién otoneurolégica adecuada
para sospechar el diagnéstico, que se confirmara
demostrando un defecto éseo en la clpula del
conducto, con falta de recubrimiento 6seo me-
diante tomografia computada de pefasco. Este
defecto se aprecia mejor en reconstrucciones en
el plano del canal y perpendiculares al mismo.
La dehiscencia se visualiza mejor en cortes co-
ronales o con corte oblicuo. El plano paralelo o
plano de Poschl, o el plano perpendicular o de
Stenver son los cortes de eleccion.™

Sera indispensable contar con audiometria
donde se encuentre hipoacusia conductiva, neu-
rosensorial o mixta a expensas, generalmente, de
frecuencias graves.

Caracteristicamente los reflejos se encuentran
conservados.

En la electrococleografia se mostrara relacion
entre el potencial de sumacién y el potencial de
accion (relacion PS/PA) aumentada en la mayoria
de los casos.

Potencial evocado miogénico vestibular (VEMP):
el estimulo auditivo produce la relajacién ip-
silateral del musculo esternocleidomastoideo
(C-VEMP) o del mdsculo orbicular contrala-
teral (O-VEMP), que se mide a través de una
electromiografia. La dehiscencia aumenta la
sensibilidad ante el estimulo auditivo provo-
cando contraccién muscular con estimulo de
menor intensidad (< 65 dB). Tiene sensibilidad
de 80-90% vy especificidad de 96%.
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Resonancia magnética: se sugiere con protoco-
lo FIESTA (fast imaging employing steady-state
acquisition), ya que ha mostrado 100% de sen-
sibilidad y valor predictivo negativo, con 96.5%
de especificidad. Sin embargo, es importante
considerar que esta técnica debe pedirse con
contraste porque es la Gnica forma en la que
podremos visualizar la dehiscencia.®

Tratamiento

Inicialmente se debe optar por tratamiento con-
servador, indicandole al paciente que evite las
acciones que desencadenan los sintomas clini-
cos. Si esta medida no es suficiente o el paciente
se encuentra limitado en sus actividades diarias
por los sintomas que genera la dehiscencia en-
tonces se pensara en tratamiento quirdrgico."
Cuando se opta por éste, existen dos técnicas
descritas, una es mediante la obliteracion in-
traluminal de la zona dehiscente (plugging),
cubriendo la dehiscencia con una tabla 6sea. La
otra técnica se basa en cerrar de forma simple,
reparando la superficie con una tabla ésea (re-
surfacing). Cualquier reparacion puede hacerse
a través de dos vias: por fosa craneal media o
via transmastoidea.'

CONCLUSIONES

El sindrome de dehiscencia del conducto semi-
circular superior tiene diferentes manifestaciones
clinicas, las mas frecuentes son los sintomas
vestibulares; sin embargo, no se debe excluir
este diagnostico cuando la manifestacion sea
predominantemente audiolégica. Se debe
estudiar de forma exhaustiva a los pacientes
con probabilidad de padecer este sindrome
realizando una historia clinica y exploracién

fisica audiovestibular detallada y recurriendo a
los estudios complementarios para confirmar la
enfermedad.
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