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Dehiscencia del canal semicircular
superior, comunicacion de un caso
bilateral

Superior semicircular canal dehiscence,
report of a bilateral case.

Eduardo Moreno-Palacios,* Ivan Palacios-Gamas?

Resumen

ANTECEDENTES: Desde sus primeras descripciones, el sindrome de dehiscencia del
canal semicircular superior se ha reconocido como causa poco frecuente de sintomas
vestibulares y auditivos de larga evolucién. Su origen se relaciona con un distintivo
defecto anatémico en el hueso temporal y se ha ligado con causas congénitas y de-
generativas, hasta ahora sin haber determinado la causa precisa. Debido a que causa
sintomas clinicos inespecificos, no se conoce con exactitud la prevalencia en la po-
blacién general; sin embargo, algunas series han reportado incidencias del 0.5 al 10%
y en casos bilaterales la prevalencia es adin mds dificil de determinar.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 43 afios de edad, con evidencia imagenolégica
de alteracion del hueso temporal.

CONCLUSIONES: A pesar de que el sindrome de dehiscencia del canal semicircular
superior es una afeccion relativamente poco frecuente, cada vez se conocen mas
aspectos fundamentales de su comportamiento; es uno de los trastornos vestibulares
mejor conocidos dentro de su fisiopatologia.

PALABRAS CLAVE: Hueso temporal; vértigo; hipoacusia.

Abstract

BACKGROUND: Since its first descriptions, the superior canal dehiscence syndrome
has been recognized as a rare cause of both vestibular and hearing long lasting symp-
toms. Its origin is related to a distinctive anatomic defect in the temporal bone and has
been linked to congenital and degenerative causes, so far without being determined
the main cause. Due to its unspecific symptoms, the accurate prevalence in the general
population is unknown; however, some series have reported incidences from 0.5% to
10% and in bilateral cases the prevalence is more difficult to determine.

CLINICAL CASE: A 43-year-old female patient, with imaging evidence of the temporal
bone defect.

CONCLUSIONS: Despite being a relatively rare condition, more and more fundamental
aspects of the behavior of superior canal dehiscence are becoming known; it is one of
the best known vestibular disorders within its pathophysiology.

KEYWORDS: Temporal bone; Vertigo; Hearing loss.
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ANTECEDENTES

El sindrome de dehiscencia del canal semicircu-
lar superior es una afeccion relativamente poco
frecuente, descrita por primera vez por Minor
y colaboradores en 1998 en una serie de ocho
casos de pacientes que manifestaron sintomas
vestibulares y auditivos, caracteristicamente des-
encadenados por ciertos estimulos y en quienes
se encontraron, mediante estudios de imagen,
defectos en el hueso temporal causales de esta
afeccion, precisamente en el canal semicircular
superior.! Debido a la rareza de esta enfermedad
este articulo tiene por objetivo demostrar un cua-
dro clinico caracteristico de este padecimiento
sustentado con la evidencia radiolégica de los
defectos anatémicos encontrados en el hueso
temporal de la paciente.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 43 afios, en protocolo
de estudio por enfermedad mixta de tejido co-
nectivo, que fue referida a nuestro servicio por
padecer mdltiples episodios de vértigo durante
dos afios, caracterizados por ser de segundos
de duracién, de aparicion sobre todo al levantar
objetos pesados desde el suelo o en la posicién
de decubito derecho, asi como episodios de
inestabilidad, incluso al reposo y pérdida del
equilibrio, durante este tiempo también refiri6
actfeno derecho pulsatil, con intermitencia en
su percepcion e intensidad variable, aumentan-
do en la posicién cefdlica forzada a la derecha.
La paciente tenfa autofonia y tanto ella como
familiares notaban cierta pérdida de audicion,
que refirié ser de forma bilateral, pero con pre-
dominio derecho, lentamente progresiva.

Durante la exploracion fisica, se observé marcha
normal, Romberg negativo, metrias y cinesias sin
alteraciones, sin nistagmo espontaneo, destaco
hipoacusia de conduccion bilateral predomi-
nantemente derecha al estudio con diapasén.

Mediante maniobras de postura con el oido
derecho hacia abajo apareci6 nistagmo geotré-
pico con latencia de 6 segundos, de un minuto
de duracion, e inhibicién a la fijacién visual y
reversion a la incorporacion.

Como parte del abordaje se realizé audiometria
tonal que corrobord la hipoacusia, que fue seve-
ra, de tipo mixto. La impedanciometria evidencié
curvas de compliance tipo A de Jerger con volu-
men y presién de oido medio sin alteraciones.
La tomografia computada multicorte en hueso
temporal en fase simple con cortes axiales mostré
adelgazamiento, con pérdida del espesor total
del techo de ambos canales semicirculares su-
periores (Figura 1), tegmen timpani remodelado
y adelgazado de forma bilateral.

En la actualidad la paciente continda en segui-
miento multidisciplinario junto con el servicio
de Otorrinolaringologia para vigilancia y evitar
complicaciones en el oido medio; al momento
no ha tenido exacerbaciones de los sintomas.

DISCUSION

La prevalencia real de esta enfermedad en la
poblacion general se desconoce. Berning y
colaboradores realizaron un estudio retrospec-
tivo con 500 pacientes asintomaticos en el que
encontraron, mediante estudios de imagen, que
2% de ellos tenia el defecto, en contraste con el
7.8% encontrado por Nadgir y su grupo en 306
pacientes sintomaticos de diversos grupos de
edad, de los que solo 6 tenian el defecto de forma
bilateral, como el caso expuesto. Al desarrollar
el defecto en un lado, éste también puede apa-
recer de forma contralateral en 33 a 50% de los
casos, como dehiscencia o adelgazamiento del
canal semicircular superior, esto observado en
estudios cadavéricos y radiolégicos.?*# Crovetto
y colaboradores mencionan que la incidencia de
esta enfermedad puede sobreestimarse mediante
estudios de imagen, encontrando incidencia
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Figura 1. Tomografia computada de hueso temporal,
corte coronal, que evidencia dehiscencia completa
del canal semicircular superior en el lado derecho
(A; flecha) e izquierdo (B; flecha).

de 3.6 y 0.6% mediante estudios de imagen y
modelos anatémicos del hueso temporal, res-
pectivamente, similar a lo encontrado en otras
series, por lo que argumentan que el diagndstico
no debe basarse Gnicamente en los hallazgos
radiolégicos.’

El mecanismo responsable de los sintomas se
ha relacionado hipotéticamente con un efecto
de “tercera ventana movil” producido por la
dehiscencia en el laberinto 6seo, afectando la
regulacién normal por la ventana oval y redonda
de la energfa sonora y mecdnica, provocando asi
una alteracién en las presiones transmitidas en
el laberinto, alterando la homeostasia endolin-
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fatica. Con esto se condiciona la aparicion de
sintomas ante ciertos estimulos, como vértigo
inducido por sonidos intensos (fenémeno de
Tullio) o por cambios de presion (signo de He-
nebert), caracteristicos, pero no patognomonicos
de esta enfermedad.’**

La causa de esta enfermedad todavia no se
conoce con certeza, se ha atribuido a facto-
res degenerativos, sustentado por Nadgir y
colaboradores, al encontrar que la incidencia
aumenta hasta el 93% sucesivamente a me-
dida que avanza la edad, asocidndolo con la
desmineralizacién ésea que se experimenta
con el paso de los afios, asi como resultado de
microtraumatismos repetitivos durante la vida.
Por otra parte, otros estudios han demostrado
evidencia de actividad osteocldstica degenerati-
va en el hueso temporal de estos pacientes, que
originan microcavitaciones que también pueden
jugar un papel importante en la aparicion de
la enfermedad. Contra estas teorias también se
han asociado factores congénitos como causa,
debido a la prevalencia encontrada de incluso el
10.7% en la poblacién pediatrica mayor de tres
afos, aunque las bases genéticas de esta enfer-
medad son posibles, se necesitan mas estudios
genéticos y de cohorte para conocer las posibles
contribuciones en esta enfermedad.>*7:8?

La manifestacion de esta enfermedad es muy
variable, desde pacientes asintomaticos hasta
sintomas comunes, como hiperacusia, autofonia,
actfeno pulsatil y vértigo inducido por sonidos
o cambios en la presién.'°

Como es de apreciar en el caso comentado, ésta
es una enfermedad con evolucién prolongada,
lo mds caracteristico es la extrema sensibili-
dad de los pacientes a cambios de presiéon o
sonidos muy intensos en el oido afectado. En
la manifestacién clinica pueden encontrarse
dos grupos principales de sintomas: los au-
ditivos y los vestibulares, y menos comunes
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los sintomas autonémicos. Entre los sintomas
vestibulares destacan el vértigo de larga evo-
lucién, caracteristicamente desencadenado por
actividades que producen cambios en el oido
medio o la presion intracraneal, por ejemplo,
levantar objetos pesados (caracteristico en el
caso comunicado), sonarse la nariz, realizar
maniobra de Valsalva o aplicar presién sobre
el canal auditivo externo, también suele ocurrir
que se desencadene con ruidos intensos. Estos
pacientes también pueden padecer desequi-
librio crénico, nistagmo y oscilopsia. Entre
los sintomas auditivos es comin que estos
pacientes muestren sintomas de hiperacusia
de conduccion ésea, como autofonia (sintoma
molesto expresado por la paciente del caso),
capacidad de escuchar los sonidos cardiacos,
los movimientos oculares o los propios pasos.
Asimismo, tienen aculfeno pulsatil (éste aparecia
de manera intermitente en nuestra paciente),
plenitud aural o bloqueo auditivo.*®1°

Un aspecto importante en este padecimiento es
la pérdida auditiva, que sobre todo es de tipo
conductivo y con manifestacién muy variable
desde casos con empeoramiento rapido de la au-
dicion con el paso del tiempo hasta casos en los
que por muchos afos la progresién es minima.'
El 25% de los pacientes informan una sensacion
auditiva de “silbido” o, como el caso comunica-
do, acifeno pulsétil e intermitente que resultaba
molesto, sobre todo en condiciones de silencio
absoluto. Como se comentd, es poco comun la
existencia de disautonomia como bradicardia
o hipotensién, la aparicién de migrafa o, mas
raro aun, de movimientos involuntarios de la
cabeza en respuesta a sonidos intensos descrito
en ciertos casos.*%10

El diagndstico de esta enfermedad se establece
sobre todo con la combinacién de hallazgos
clinicos y radiolégicos. Entre los criterios diag-
nosticos, se sugiere considerar al menos uno
de estos sintomas: hiperacusia de conduccién

6sea, vértigo inducido por presion o sonidos, asi
como acufeno pulsatil.' Sumado a la manifes-
tacion caracteristica, la tomografia computada
del hueso temporal, particularmente en cortes
coronales, que evidencia la dehiscencia, resalta
como estudio confirmatorio ante la sospecha.
También pueden agregarse como parte del
protocolo diagnéstico estudios de potenciales
miogénicos vestibulares evocados o audio-
metria tonal que evidencian la transmisién
de presion anormal por el efecto de “tercera
ventana movil” 910

El tratamiento de estos pacientes depende de la
gravedad de los sintomas, pero a la fecha no se
conocen tratamientos médicos efectivos contra
este padecimiento. El tratamiento es sobre todo
conservador, evitando estimulos desencadenan-
tes y usando sedacién vestibular. La intervencion
quirdrgica suele reservarse para pacientes con
sintomas intratables y debilitantes, incluso ante
defectos bilaterales, con el objetivo de eliminar
el efecto de tercera ventana movil, esto se logra
mediante la reparacion del techo del canal se-
micircular superior, taponamiento del defecto
6seo o reforzamiento de la ventana redonda u
oval, en la actualidad se usan abordajes cada vez
menos invasivos, como la técnica transmastoidea
o endoscopica. 101

CONCLUSIONES

A pesar de ser una afeccién relativamente poco
frecuente, cada vez se conocen mas aspectos
fundamentales del comportamiento de la dehis-
cencia del canal semicircular superior; es uno
de los trastornos vestibulares mejor conocidos
dentro de su fisiopatologia; en la actualidad,
al contar con mejores recursos tecnolégicos,
puede abordarse y tratarse de mejor manera a
estos pacientes, con la certeza de que cada dia
podrd ofrecerse un mejor tratamiento, menos
invasivo y que resuelva el problema de una
mejor manera.
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