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Resumen Introduccion y objetivos: En el sindrome de dehiscencia de canales semicirculares
(CS) se produce vértigo y nistagmus inducido por presion y se objetiva un
adelgazamiento de la pared del canal semicircular afecto mediante TC. El
tratamiento es quirurgico en casos muy sintomaticos. Debemos tener en cuenta esta
sintomatologia porque es un tipo de vértigo tratable. El objetivo de esta revision es
realizar una revision bibliografica sobre el estado del tema. El segundo objetivo es
remarcar que la TC de cortes finos y los VEMP con umbral disminuido. Material y
métodos: Presentamos dos casos clinicos de pacientes jovenes con dehiscencia de
canales semicirculares, vestibulopatia recurrente muy sintomatica; Uno presentaba
dehiscencia de CS superior y otro posterior. Resultados: El estudio de imagen
mediante TC se realizé en ambos pacientes ante la sospecha clinica de fistula de
canal semicircular. En ambos se confirma radiolégicamente el hallazgo clinico, pero
no siempre es asi. Con el diagnéstico de fistula de canales y control de sintomas
con tratamiento médico ninguno de los pacientes ha tenido que ser intervenido para
sellado-taponamiento de la fistula 6 laberintectomia. Discusién: La presencia de
dehiscencia del CSS no necesariamente significa que elpaciente padezca un
"fendmeno de Tullio". El diagndstico es cada vez mas frecuente gracias a la
generalizacidon e importantes importantes avances radiolégicos en TC. Debemos
solicitar al radidlogo especificamente la sospecha diagnédstica, que obligue a buscar
especificamente esta alteracion.  Existen hallazgos incidentales de fistulas
radiolégicas que no cursan con la clinica florida de estos pacientes porque podrian
presentar indemnidad de la parte membranosa del canal con erosién de la ésea. El
diagnostico es importante para explicar la clinica del paciente y para decidir el
tratamiento a efectuar. En pacientes con bulbo de la yugular prominente y una
hipoacusia NS mayor de la esperada debe descartarse fistula del CS posterior.
Presentan un umbral menor para los VEMP que la poblacién. Conclusiéon: No en
todos los pacientes con vértigo se debe realizar en primer lugar una RMN. El uso de
VEMP pueden ser un complemento para confirmar el diagnéstico.

Palabras clave Conductos semicirculares; Veértigo; Pruebas de funciéon vestibular;
Enfermedades vestibulares; Vestibulo del Ilaberinto; Potenciales
Vestibulares Miogénicos Evocados

Summary Introduction and objectives: Dehiscent semicircular canal syndrome leads to
dizziness and nystagmus induced by pressure. In the tomography scan a week wall
of affected semicircular canal is observed. In the most symptomatic patients a
chirurgical approach is needed. Is important to consider these syndrome because
we can threat these kind of dizziness. The object of these revision is do a
bibliographic review. The second objective is remark that a multislice CT is
necessary to diagnose the syndrome. Material and methods: We present two
clinical issues of young patients with dehiscent semicircular canal and recurrent
vestibulopaty and flowery symptoms. One of them present a superior canal
dehiscent and the other one was on posterior canal. Results: A multislice CT was
done in both cases when we suspect the fistula, and both images confirm the
problem. No one of them required a chirurgical approach (laberintectomy or
blockage of fistula). Discussion: Dehiscent canal in CT not always course with Tullio
phenomenon. The syndrome is more frequent nowadays because of new CT
techniques. We should ask for our radiologist especially if we suspect a fistula in
anamnesis. Incidental radiologic fistula don’t lead always to diagnose the syndrome,
because if membranous part of canal is unaltered there is not clinical alteration.
Diagnosis is important to explain the symptoms and take the best decision to treat
our patients. In jugular prominent bulb and sensorineural hearing loss we had to
confirm that there is not a fistula in posterior semicircular canal. An inferior threshold
of VEMP is detected respect to general population. Conclusion: No all of patients
showing dizziness must have a nuclear resonance at fist time. VEMP can confirm
the clinical suspect.

Keywords Semicircular Ducts; Dizziness; Vertigo; Vestibular Function Tests; Vestibular
diseases; Vestibule, Labyrinth; Vestibular Evoked Myogenic Potentials

Introduccion
El sindrome de dehiscencia de canales semicirculares fue descrito por primera
vez por Minor y cols. en 1998 [1]. Se estima, segun publicaciones de estudios
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patoldégicos, en una prevalencia entre 0,5-1 % de los temporales, aunque no
todos presentaban la clinica tipica [2,3].

Consiste en la evidencia de una solucion de continuidad en la parte 6sea de
los canales semicirculares en la imagen topografica junto con la clinica
concomitante de vestibulopatia recurrente, aparicion de nistagmus inducido
por ruido intenso (fendmeno de Tullio) [4]. Ademas pueden aparecer sintomas
como autofonia, inestabilidad, oscilopsia e hiperacusia. Ante la clinica tipica y
junto con una exploracion otoneurolégica se debe solicitar la confirmacion
mediante la Tomografia Axial Computadorizada (TC) de pefascos de alta
resolucion, que debera realizarse con cortes de al menos 0,5 mm y recons-
truccion en el plano del canal afecto para minimizar el numero de falsos
positivos [3,5]. Recientemente Hildebrand MS y cols. han publicado una
posible asociacién entre la DCSS y mutaciones en el gen COCH que es el
responsable de las hipoacusias autosomicas dominantes no sindromicas
DFNA9. Recomiendan, por tanto, el estudio radiolégico con TC de alta
resolucion en todos estos pacientes [6]. Otros métodos de utilidad para el
diagnostico de este cuadro son los potenciales miogénicos evocados
vestibulares (VEMP). Se ha observado un aumento en la amplitud y un menor
umbral para evocar los potenciales miogénicos [7]

Material y método

Presentamos dos casos clinicos de pacientes jovenes diagnosticados de
sindrome de la fistula de canales semicirculares. El primer caso se trata de un
vardon de 19 afios que comienza a notar hipoacusia y fendmeno de Tullio tras
barotraumatismo secundario a mala compensacion al realizar un curso de
buceo. El paciente presenta vestibulopatia recurrente con cuadros armonicos
objetivados varias veces en urgencias y finalmente en menos de un afo
evoluciona favorablemente de sus cuadros de inestabilidad-mareo pero
presenta una hipoacusia neurosensorial moderada en ese oido. La TC de
cortes finos evidencia una fistula de conducto semicircular lateral que confirma
la sospecha clinica.

El otro caso se trata de una mujer sin ningun antecedente otoldgico ni
traumatico resefiable que presenta hipoacusia fluctuante, con gran
componente transmisivo panfrecuencial y crisis de intenso mareo
desencadenadas en ambientes muy ruidosos y con signo de la fistula positivo
objetivado en consulta. La paciente ante la sospecha de posible fistula se
somete a TC de pefascos y se confirma la existencia bilateral de una
dehiscencia de canal semicircular superior, mas evidente en el lado
sintomatico. El sintoma principal de la paciente era un acufeno muy mal
tolerado que se desencadenaba en ambiente ruidoso y en 2 ocasiones un
cuadro de mareo con clinica giratoria y vegetativa severas que ceden con
sedacion vestibular.

Resultados

En ambos pacientes tras la confirmacién radiolégica de signo de la fistula se
decidié mantener una actitud expectante y se realiz6 un estudio otoneurologico
basico con caldricas y VHIT en rangos de normalidad.
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Ambos casos fueron publicados como comunicacion poster en el XXIII
Congreso de la Sociedad Otorrinolaringolégica de Castilla y Ledn, Cantabria y
La Rioja celebrado en Ponferrada los dias 29 y 30 de mayo de 2015 (ver figura

1).

Discusién

El sindrome de dehiscencia de los canales semicirculares se engloba
genéricamente en el sindrome de fistula perilinfatica junto con fistulas en
cualquier parte del laberinto 6seo, dejando escapar liquido perilifatico.

El canal afecto mas frecuentemente es el canal superior de forma espontanea
o traumatica. El canal lateral es raramente afectado por colesteatomas
erosivos,

Existen alteraciones genéticas como el sindrome de Mondini con cocleas que
no completan las dos vueltas y media que asocian acueducto vestibular
dilatado y malformaciones de canales semicirculares. Otras enfermedades
genéticas pueden cursar con alteraciones en cualquiera de los canales
semicirculares: Arnold-chiari, Di George, Goldenhar, Klippel-Pfeil, Mobius,
Pendred, Waadenburg, etc.

Lo que nos llama la atencién en estos pacientes es el test de fistula positivo
con la aparicion del “signo de Hennebert” que consiste en poder provocar el
vértigo realizando un cambio de presion en el oido medio, bien a través del
conducto auditivo externo o via trompa de Eustaquio objetivandose por la
observacion de un nistagmo muy evidente.

Podemos observar otros signos exploratorios, sin ser tan especificos como el
“fendmeno de Tulio” que consiste en provocar el vértigo y el nistagmo con un
estimulo sonoro intenso de 100 — 110 dB; “Romberg” positivo lateralizado
hacia al lado afecto, o marcha en estrella en la prueba de “Babinsky-Weil”.
Como meétodo diagnostico de primera eleccion tenemos la TC de alta
resolucidén. Sin embargo, esta técnica sigue presentando un alto indice de
falsos positivos por inducirnos a interpretar como fistula completa cuando en
realidad hay una delgada membrana désea del canal semicircular que no se
aprecia en la TAC; y por el contrario puede ser insuficiente para identificar
fistulas reales muy pequefnas, imperceptibles para la TC ( Figura 1). La
etiologia mas habitual es un traumatismo craneoencefalico o barotraumatismo
intenso de cualquier tipo como hemos comentado previamente. Existen casos
como el segundo presentado en el que no es posible objetivar claramente una
etiologia. La otitis media colesteatomatosa es la segunda causa como
también otros tipos de otitis medias crénicas e hidrocefalias o causas
genéticas. Un timpano normal, con hipoacusia de transmisiéon no siempre es
una otosclerosis. En formas evolucionadas sucede ya una hipoacusia
neurosensorial mas definitiva. Las malformaciones de oido interno aparecen
en 1 de cada 10.000 o 20.000 nacimientos y tienen su origen en un fallo en la
embriogénesis del laberinto entra la 4° y 15% semana del desarrollo
intrauterino. La dehiscencia de canales se puede considerar también una
malformacion menor, que ocurre durante el desarrollo embrionario del hueso
temporal, que no termina adecuadamente su engrosamiento, resultando en
una membrana 6sea muy delgada y fragil donde un cambio brusco de presion
puede generar dichos sintomas. Es habitual la aparicion de sintomas en
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edades avanzadas lo cual sugiere que existe un factor favorecedor al
debilitarse estructuras como la duramadre con el envejecimiento. Existen
muchos falsos positivos en la TC de alta resolucion. Por lo tanto, para
solucionar estos problemas es necesario utilizar cortes mas finos de 0.5 mm
de diametro. Evidentemente, la calidad cada vez mayor de las nuevas
generaciones de TC mejorara estos indices. Para muchos, a pesar de la vasta
gama de posibilidades diagnosticas, el diagndstico de certeza solamente
puede ser obtenido intraoperatorio cuando es posible la visualizacion directa
de la salida del liquido y de la fistula. Pero incluso esto es discutible, porque
no siempre es facil descubrirla en el acto operatorio aunque veamos que el
campo se nos llena de liquido. La utilidad de la RNM, puede parecer menor
porque perdemos las referencias 6seas, pero valorada junto con la TAC puede
acercarnos al diagnostico de localizacidén. En la imagen que presentamos se
aprecia la fuga de liquido perilinfatico. Recientemente se ha descrito que unos
VEMPS con umbral disminuido son muy sugestivos de este sindrome. La
descripcion de Minor reportaba una serie de 8 pacientes que presentaban
vértigo y nistagmus desencadenado por ruido intenso o aumento de presion en
ese oido. En todos hubo confirmacidon en la tomografia computarizado y se
trataba de una afectacién del canal superior. [1]. Estos autores proponian el
mecanismo fisiopatolégico de que esta solucion de continuidad actuaba a
modo de “tercera ventana” superpuesta la ventana oval y redonda. Cuando
existe esta dehiscencia cambios de presion en el vestibulo generaran un
movimiento de endolinfa hacia la cupula del conducto afecto y provocara la
deflexién de ésta, produciéndose la excitacion del nervio vestibular que inerva
ese canal. [8]. Aparecera entonces un nistagmo horizonto-rotatorio siguiendo
el plano del CSS afecto, en sentido antihorario en el caso del CSS derecho y
en sentido horario en el CSS izquierdo [9]. Si mediante un valsalva
aumentamos la presion intracraneal, se produce un nistagmo en direccion
opuesta [10]. La hipotesis de la tercera ventana también explicaria la
hipesensibilidad en la conduccién del sonido por via ésea y disminucién de la
conduccion del sonido por via aérea que provoca un gap 6seo entre 30 dB y
60 dB. [11,12].

Debemos hacer un diagnostico diferencial con veértigos posicionales, fistulas

perilinfaticas, otosclerosis, otitis media colesteatomatosa que erosione los
canales o un hidrops evolucionado [13].
El paciente debe evitar las situaciones que desencadenen la clinica y salvo
casos muy incapacitantes debemos simplemente tener una actitud expectante.
En casos muy sintomaticos podria plantearse un abordaje transmastoideo o
craneal medio segun la localizacion para sellar el defecto con cera de hueso,
injerto 6seo o fascia temporal. [12, 13, 14]. Silverstein tambié n describe una
oclusion de ventana redonda endoaural.

Conclusiones

La anamnesis correctamente dirigida podra ayudar para tener en cuenta la
sospecha clinica y solicitar especificamente a nuestros compafneros de
radiologia estudios de cortes finos en casos seleccionados.

La sospecha clinica podria confirmarse mediante TC y VEMP con umbral
disminuido confirmarian el diagndsticos y son muy sugestivos de este
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sindrome.
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Sindrome de dehiscencia de canales
semicirculares: Revision.

Pablo Santos Gorjon, Eva Maria Mingo Sdnchez, Elena Sdnchez Terradillos, Juan Luis Sdnchez-Jara Sdnchez, Gongalo Martin
Herndndes

Hospital Nuestra Senora de Sonsoles, Avila

Cuadzro clinico: vértigo y nistagmus inducido por presion. TC: Adelgazamiento de la pared del canal
semicircular afecto .
Tratamiento en casos muy sintomaticos quirirgico

z
Presentamos dos casos clinicos de pacintes jovenes con dehiscencia de canales semicirculares,
vestibulopatia recurrente muy sintimatica; Uno presentaba dehiscencia de CS superior y otro posterior.

RESULTADOS

TC cortes finos: conftirma la sospecha.
Tratamiento sintomatico del cuadro

ervenido para sellado-taponamiento de la tistula
6 laberintectomia

DISCUSION
«Fendémeno de Tullio": No constante
Si parte membranosa del canal integra no clinica

aunque radiologicamente exista dehiscencia CONCLUSIONES
Sibulbo de la yugular prominente e HNS mayor Ante la clinica tipica solicitar TC
de la esperada descartarse fistula CS posterior. .
cortes finos.
Bibliografia:
VEMP con umbral disminuido

confirman diagnoéstico

Figura 1. Poster. Sindrome de dehiscencia de canales semicirculares.
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