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Resumen La dehiscencia del canal semicircular superior es una alteracion anatémica
poco frecuente que consiste en una pérdida de hueso en la cubierta del
canal semicircular superior que se convierte en una comunicacién entre el
canal y la cavidad craneal. Este defecto se diagnostica mediante una
prueba de imagen, normalmente la Tomografia Computerizada. Debido a
esta anomalia los pacientes acuden a consulta de otoneurologia refiriendo
hipoacusia que tras ser estudiada se define como hipoacusia de transmision
con reflejos estapediales presentes sin hallazgos patoldgicos en oido medio
0 como-un sindrome vertiginoso que aparece en relaciéon con sonidos de
alta intensidad o cambios de presidon como las maniobras de Valsalva. En
este articulo presentamos dos casos vistos en consulta representativos de
cada una de estas formas clinicas.

Palabras clave | Canales semicirculares; Vértigo; Hipoacusia transmisiva.

Summary The superior canal dehiscence syndrome is an uncommon anatomical lesion
characterized by loss of the bone covering the superior canal, so that there
is a potential. communication between the canal and the craneal cavity. This
defect can be diagnosed by an image test, usually the Computed
Tomography. Due to this pathology patients go to the otoneurologist referring
a conductive hearing loss with normal middle ear function and normal
stapedius reflex threshold or vertigo induced either by loud noises or middle
ear pressure changes such as Valsalva manoeuvres.In this paper we
present two cases which explain each clinical form.

Keywords Semicircular canals; Vertigo; Conductive hearing loss

Introduccion

La dehiscencia del canal semicircular superior (DCSS) consiste en la ausencia
de cobertura 6sea sobre el canal semicircular superior en su zona mas cercana
a la duramadre de la fosa cerebral media[1].

El primer trabajo donde se describié este sindrome fue publicado en 1998 por
Minor y col[2].

Se cree que la dehiscencia equivale en el laberinto a una tercera ventana mévil
a través de la cual pueden pasar el sonido y la presiébn provocando el
movimiento de la membrana timpanica y de la cadena de huesecillos.

En el ser humano la DCSS es muy infrecuente segun estudios realizados
objetivandose diferencia entre los resultados obtenidos utilizando técnicas
radiologicas (TC) en las que la incidencia va desde un 1% para Kombach
(2003) hasta el 17% para Piton (2008) y los estudios realizados postmortem y
en piezas anatomicas en las que la frecuencia de la DCSS es de un 0,5% para
Carey (2000), un 0,4% para Tsunoda (2002) y un 0,6% obtenido en un estudio
realizado en Espafia [3].

La DCSS refleja un desarrollo anormal del laberinto 6seo que habitualmente se
osifica en la infancia con un grosor de 0.96 £ 0.61mm. La dehiscencia es
normalmente bilateral y tiene lugar por debajo del seno petroso. No esta claro
porque no siempre se desarrollan los sintomas, asi como no se explica porque
pacientes con defecto bilateral tan so6lo desarrolla sintomas en uno de los
oidos.

En algunos estudios se ha encontrado una correlacion entre el tamafio del
defecto y la presencia o no de sintomatologia[4].
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Una hipoétesis alternativa es que la realizacion de manera repetida de
maniobras de Valsalva o barotraumas acusticos deriven en el desarrollo de los
sintomas|5].

Los pacientes que presentan una dehiscencia del canal semicircular superior
acudiran a la consulta de otoneurologia refiriendo dos cuadros principalmente:
hipoacusia subjetiva o clinica vertiginosa.

A _continuacion presentamos un caso representativo de cada uno de los
cuadros.

Descripcion

Caso 1

Paciente varon de 66 afios de edad con hipoacusia bilateral, mayor en el oido
derecho, de varios afios de evolucién. No presenta otros sintomas, no cuenta
vértigo ni acufenos. A la exploracién presenta una otoscopia normal.

En cuanto a pruebas complementarias se realiza una audiometria tonal y un
TAC de pefascos.

La audiometria (Figura 1) reveld la existencia de una hipoacusia bilateral
neurosensorial moderada para frecuencias agudas y en el oido derecho
(Figura 2) una hipoacusia de transmisién mayor en las frecuencias graves. El
intervalo aéreo-6seo fue de hasta 40dB por debajo de 2000HZ. La prueba de
Weber se lateraliz6 hacia el lado afecto. Los reflejos se encontraban
presentes.

Debido a la presencia de reflejos en una hipoacusia de transmision se solicitd
un TAC de pefascos (Figura 3) que demostré ausencia de hueso sobre ambos
conductos semicirculares superiores objetivandose solucién de continuidad de
los mismos con la fosa craneal media.

Caso 2

Mujer de 47 afios, profesora de educacién fisica, que consulta por clinica
vestibular en relacién con la utilizacién de un silbato. No presenta otra clinica
de interés.

A la exploracion la otoscopia es normal, no hay presencia de nistagmo
espontaneo y las pruebas de Romberg y Barany son ambas negativas. Ante la
maniobra de provocacion (uso del silbato) aparecen 4 batidas (Figura 4) hacia
el lado izquierdo (Fendmeno de Tullio positivo).

La audiometria tonal nos mostré una normoacusia y en la Impedanciometria se
objetivaron unas curvas “A” Dbilaterales con reflejos presentes. El
videonistagmograma demostré un nistagmo izquierdo con la maniobra de
provocacion con silbato en frecuencias de 2000 y 3000 Hz.

En el TAC de pefascos (Figura 5) se objetivd una dehiscencia distal del canal
semicircular superior bilateral.
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Figura 1. Hipoacusia neurosensorial para frecuencias agudas en oido izquierdo
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Figura 2. Hipoacusia de transmisién mayor en frecuencias graves en el oido derecho
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Figura 3. TAC de pefiascos que muestra la dehiscencia de canal semicircular superior

Figura 4. Batidas hacia la izquierda en el videonistagmograma con la utilizacion del silbato

Figura 5. TAC de pefiascos que muestra dehiscencia bilateral de ambos canales
semicirculares superiores

Discusién

Una de las manifiestaciones de la DCSS puede ser una hipoacusia transmisiva
en frecuencias graves[6] (menores o iguales a 1000Hz) con adecuada funcion
del oido medio. Esto se debe a una amplificacion del sonido producido por via
Osea ya que la vibracién del hueso produce una oscilacion de la duramadre a
través del defecto del canal semicircular afectado. Esta oscilacion sera
transmitida directamente a los fluidos del oido interno estimulandose las
células de la coéclea. Se cree que esta transmision ocurre de manera mas
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eficiente en las frecuencias bajas. El Weber se lateralizara al oido enfermo. La
impedanciometria nos mostrara un reflejo estapedial normal, lo cual permitira
hacer un diagndstico diferencial con la otosclerosis, otra enfermedad que se
presenta ante nosotros como una hipoacusia transmisiva pero en cuyo caso
los reflejos se encontraran abolidos [7].

La otra forma de presentacion de la DCSS es lo que se conoce como
Fendémeno de Tullio que consiste en la aparicion de vértigo con nistagmo
horizontal en direccion opuesta al canal fenestrado en respuesta a sonidos de
alta intensidad.

Dentro de las causas de fenbmeno de Tullio [8] se encuentran la fistula
perilinfatica y la sifiis congénita, ésta Ultima a consecuencia de la
hiperlaxitud[9,10] del ligamento anular de la platina del estribo. La
fisiopatologia de las tres causas es comun: una solucion de continuidad en la
capsula otica que afiade una tercera ventana movil en el oido interno a las dos
ya existentes que son la ventana oval y la redonda. Por consiguiente se
produce una transmision anormal de la presion dentro del sistema[11].

El diagnéstico de la DCSS se basa en la historia clinica, la exploracion,
pruebas complementarias como la audiometria o la exploracién del reflejo
estapedial y como prueba diagnéstica definitiva el TAC de pefiascos que
mostrara la confirmacion radiolégica de la dehiscencia [12]. Es de eleccion la
realizacion de cortes coronales preferiblemente de 0,5mm, aunque puede
haber falsos positivos incluso con reconstrucciones multiplanares[13]. Se han
descrito casos de DCSS en pacientes asintomaticos, por lo que los hallazgos
radiolégicos deben correlacionarse siempre con la historia clinica del paciente
y el resto de la exploracion.

Otra prueba diagnéstica util pueden ser los Potenciales Miogénicos Evocados
Vestibulares (VEMPS)[14] que en condiciones normales registran los
potenciales de relajacién de latencia corta evocados por los “clics” recogidos a
través de electrodos colocados en la piel del masculo esternocleidomastoideo
ipsilateral a la dehiscencia mientras se estimula con una contraccion
lenta[15,16]. El umbral para evocar estos potenciales miogénicos es menor,
con estimulos de 0,5kHz puede llegar a ser de 75 dBSPL[17] y la respuesta
tiene mayor amplitud en las personas con DCSS que en las sanas[18]. Este
umbral se normaliza tras la reparacion quirdrgica del canal [19].

Las opciones de tratamiento deben valorarse segun la clinica del paciente,
reservandose la reparacion quirtrgica del defecto para los pacientes con peor
tolerancia a la sintomatologia, principalmente vestibular.

La técnica quirdrgica se basa en intentar conseguir la reparacion de la
dehiscencia mediante el taponamiento[20] del canal a través de la fosa craneal
media o de la mastoides. El taponamiento se puede realizar con materiales
como cola de fibrina, polvo de hueso o fascia[21].

Conclusiones

La DCCS es una entidad que ha de ser tenida en cuenta en el diagnéstico
diferencial tanto de las hipoacusias de transmisién como ante pacientes en los
que se objetiva el fenomeno de Tullio.

35



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja 2013. 4 (6): 30-37

Hallazgos clinicos en la dehiscencia del canal semicircular superior: Yafiez-Gonzélez R et al.
presentacion de dos casos

Ambas patologias tienen signos de diferenciacion evidentes que hacen que la
sospecha de DCCS sea sencilla y dirija nuestra actuacion hacia el diagnostico
definitivo que es la realizacion de un TAC.
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