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Dehiscense of the semicircular superior channel Syndrome: Revision

Jorge Caro L1, Francisca Fernandez L2.

RESUMEN

El Sindrome de Dehiscencia del Canal Semicircular Superior (SDCSS) fue descrito
en los dltimos afios en pacientes que presentaban Vértigo y nistagmus inducido por
presion asociado a un adelgazamiento de la pared del canal semicircular superior. El
diagndstico del cuadro se basa en la clinica, sin embargo las técnicas de imdgenes
Juegan un rol importante en la certificacion del cuadro. El tratamiento es esencialmente
quirtrgico, dependiendo de la sintomatologia. Creemos que es importante plantear este
diagndstico en todos los pacientes que consultan por vértigo, ya que podria ser una
causa potencialmente tratable de su sintomatologia.
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SUMMARY

The dehiscense of the semicircular superior channel Syndrome (SDCSS) was described
in the past years on patients who suffered from vertigo and nistagmus induced by pressure
associated to a slimming of the superior semicircular canal wall. The diagnosis of the Picture
is based on clinic, however the image techniques play an important role in the certification of
the Picture. The treatment is essentially surgical, depending on the symptomatology. We
believe it is important to consider this diagnosis in all patients who suffer vertigo, as it could
be a potentially treatable cause of its symptomatology.

Key words: Semicircular canal, vertigo, nistagmus.

INTRODUCCION dad de activar el sistema vestibular o del equili-

brio.
Por muchos afios, los especialistas en otologia han El oido interno esta compuesto por un com-
reconocido que, bajo ciertas condiciones, el sonido ponente coclear y un componente vestibular que
transmitido hacia el oido interno tendria la propie-  en condiciones normales actlian de manera inde-
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pendiente. Sin embargo, existen circunstancias en
las que un sonido o presion pueden desencadenar
sensacion de vértigo y nistagmus en un paciente?.

En estudios realizados a principios del siglo
veinte por Tullio? y posteriormente por Huizinga3
se observd que la fenestracién de los canales
semicirculares en palomas, provocaba movimien-
tos oculares y cefélicos en el mismo plano que el
canal dafiado. Ademé&s vieron que esta misma
respuesta podia observarse frente a sonidos inten-
sos, lo que se llamd fenémeno de Tullio, o al
ejercer presion sobre el canal auditivo en ciertos
estados patoldgicos en que estuviera afectada la
integridad del hueso laberintico, lo que recibi6 el
nombre de signo de Hennebert?.

El fenémeno de nistagmus y/o sintomas
vestibulares evocados por sonido o presién ha sido
descrito en pacientes con fistula perilinfatica®,
sordera congénita, enfermedad de Méniére de lar-
ga evolucionl, enfermedad de Lyme, trauma
cefélico y colesteatoma con erosion de los canales
semicirculares3. En tales casos se planteaba que
el mecanismo responsable de los sintomas seria la
aparicion de una “tercera ventana” debido a las
alteraciones en el laberinto 6seo.

En los afios noventa fue descrita una nueva
entidad que no podia ser explicada por ningln otro
cuadro conocido. Los pacientes portadores de este
trastorno presentaban uno o mas de los siguientes
sintomas: desequilibrio, pérdida auditiva, marcada
hipersensibilidad a algunos sonidos de cierta fre-
cuencia, intolerancia al movimiento y/o percepcion
de manera aumentada de algunos sonidos como
los movimientos oculares o los latidos del cora-
76n°.

Los estudios de imagenes realizados a estos
pacientes revelaron un adelgazamiento del hueso
que cubria al canal semicircular superior (CSS) del
sistema vestibular, por lo que denominé a este
cuadro Sindrome de Dehiscencia del Canal
Semicircular Superior (SDCSS)8.

La causa originaria de esta condicion adn no es
completamente entendida a pesar de los numero-
sos estudios que ha motivado esta nueva entidad.

A continuacién haremos una revision sobre los
distintos reportes que existen en la literatura sobre
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el tema y los Ultimos avances en cuanto a su
diagnostico y manejo.

FISIOPATOLOGIA

Las primeras descripciones del cuadro fueron rea-
lizadas por Minor y colaboradores en 1998. Los
investigadores identificaron un grupo de ocho pa-
cientes que presentaba, en comun, episodios de
vértigo y/o nistagmus desencadenados por soni-
dos de alta intensidad o por presion en el oido
afectado, sin evidencia previa de enfermedades
otologicas. En todos ellos se identificd una dehis-
cencia dsea del CSS en el oido correspondiente
mediante tomografia axial computada. Los pacien-
tes estudiados presentaban movimientos oculares
en el mismo eje del canal afectado®.

Minor planted que la falta de cobertura 6sea o
dehiscencia en el CSS actuaria como una “tercera
ventana” mavil a nivel de oido interno en forma
adicional a las ventanas oval y redonda, lo que
permitiria la transmision de la vibracion hacia el
aparato vestibular, produciendo la sensacion de
vértigo®7.

Se ha propuesto que el mecanismo involucrado
en el SDCSS seria el movimiento de la ampolla del
CSS debido a una complacencia aumentada del
sistema endolinfatico que seria generada por la
dehiscencia.

En el estudio realizado en chinchillas, por
Hirvonen y colaboradores, se analizaron las des-
cargas aferentes del nervio vestibular en respuesta
a los cambios de presion en el canal auditivo
externo, antes y después de la fenestracion del
CSS. Observaron que después de realizada la
fenestracion todas las aferentes del CSS mostra-
ban excitabilidad inducida por presién positiva,
mientras que no se observé excitabilidad en las
aferencias del canal semicircular horizontal. La
respuesta observada frente a la presion desapare-
cia al ocluir con un sello rigido la fenestracion®.

Los pacientes con una dehiscencia del CSS
confirmada pueden presentar ademas sintomas
auditivos, incluyendo sensibilidad disminuida a las
frecuencias bajas (menores a 2 kHz) conducidas
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por via aérea y una hipersensibilidad a frecuencias
bajas (menores a 2 kHz) conducidas por via dsea.
La conjuncién de ambos fenémenos se traduce en
una hipoacusia de conduccién de hasta 30 6 60
dB”9.

La hipdtesis de esta tercera ventana ha sido
usada también para explicar las alteraciones en la
sensibilidad auditiva que presentan estos pacien-
tes. La dehiscencia podria actuar como una via de
derivacidn de las ondas acusticas, disminuyendo la
impedancia coclear y produciendo que una porcién
del volumen vestibular sea desplazado lejos de la
coclea y por lo tanto reduciendo el estimulo
coclear®. De la misma manera, la dehiscencia
también produciria un aumento de la respuesta
coclear al sonido transmitido por via ésea, lo que
explicaria los fendmenos de hipersensibilidad a
sonidos transmitidos por esta via que presentan
algunos pacientes con SDCSS’.

Rozowski y colaboradores realizaron medicio-
nes, con vibrometria l4ser, de la velocidad de
vibracion del estribo inducida por sonido en pa-
cientes con SDCSS, que no habian sido sometidos
previamente a cirugia. Observaron una tendencia a
la hipermovilidad del estribo, lo que seria sugeren-
te de una disminucion en la impedancia coclear.
Por otra parte, al estudiar las caracteristicas de la
endolinfa en chinchillas con dehiscencia del CSS
frente a un estimulo aclstico, se observd un
aumento en la velocidad de la endolinfa hacia la

dehiscencia, lo que apoyarfa la hip6tesis del des-
plazamiento de energia lejos de la céclea debido a
la fenestracion10,

ETIOLOGIA

La etiologia de la dehiscencia en el CSS también ha
sido motivo de numerosos estudios.

En el primer reporte de Minor ninguno de los
pacientes estudiados tenia antecedentes de enfer-
medades otolGgicas previas, salvo episodios de
otitis media aguda en la infancia®.

Carey y colaboradores publicaron un estudio
en el que analizaron 1.000 huesos temporales de
596 adultos con el fin de determinar la incidencia,
localizacion y etiologia del SDCSS. Se identificd
dehiscencia (0,7%) o al menos adelgazamiento
(1,3%) del CSS en 2% de los individuos estudia-
dos, siendo dos los sitios comprometidos con
mayor frecuencia: el seno petroso y el punto méas
alto del CSS, donde se proyecta hacia la fosa
mediall.

No encontraron alteraciones locales en el hue-
so temporal que pudieran explicar la erosion dsea y
ninguno de los pacientes estudiados tenia historia
previa de traumatismos craneanos. Ademéas se
observé que el adelgazamiento o dehiscencia era
bilateral en la gran mayoria de los pacientes, por lo
que los autores plantearon que alguna alteracion

Figura 1. Efecto de tercera ventana propuesto en eI SDCSS. Explicacion en maqueta Dr. Jorge Caro.
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en etapas tempranas del desarrollo del individuo
podria explicar estos hallazgos y que, probable-
mente, algln evento posterior, como un traumatis-
mo o aumento de la presion intracraneana, podria
acentuar esta condicién y determinar la aparicion
de los sintomas®?.

En otro estudio realizado por Williamson y
colaboradores se observé una prevalencia de 9%
de SDCSS en estudios de tomografia axial compu-
tada, encontrandose un compromiso bilateral en
nueve de los treinta casos diagnosticados como
SDCSS. El promedio de edad de los pacientes
estudiados fue de 45 afios, con una distribucion
equivalente por sexo. Sin embargo, s6lo un escaso
porcentaje de los pacientes estudiados presenta-
ban sintomas sugerentes de SDCSS!2.

CLINICA

Los pacientes portadores de este trastorno poseen
caracteristicas clinicas particulares, entre las que se
incluyen; fendmeno de Tullio, vértigo u oscilopsias
inducidos por sonidos fuertes o por presion
(otoscopia neumética, maniobra de Valsalva) e
hipoacusia, entre otras®’9. Es importante sefialar
gue muchos de estos signos pueden no ser
clinicamente evidentes al momento de la consulta,
por lo que es importante realizar una anamnesis
detallada y un examen fisico acucioso3.

La presentacion del SDCSS puede ser amplia 'y
muy variable entre un paciente y otro; algunos
pueden presentar  sintomas  vestibulares
incapacitantes, pero con audicion conservada,
otros hipoacusia severa pero con funcién
vestibular normal, o bien la combinacion de am-
bos6813, Esta amplia variabilidad podria estar
relacionada con el tamafio de la dehiscencia, ya
que se ha observado que dehiscencias de menor
diametro no producen mayores cambios en los
potenciales cocleares, mientras que las de mayor
tamafio sf lo hacen14.

El SDCSS también puede presentarse como
una hipoacusia de conduccién, que semeje una
otoescle-rosis y podria explicar algunos casos de
persistencia de hipoacusia, luego de estape-
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dectomias satisfactorias en casos previamente
diagnosticados como otoesclerosis.

Al examen fisico, los pacientes afectados pre-
sentan nistagmus torsional evocado por sonidos o
presion, fenémeno de Tullio, hipoacusia de con-
duccion, reflejos acusticos intactos e hipersensibi-
lidad a sonidos transmitidos por via 6sea. Con
respecto a la evaluacion audioldgica se ha reporta-
do que los pacientes pueden presentar hipoacusia
de conduccién moderada, incluso pudiendo simu-
lar curvas de otoesclerosis. Por otra parte, presen-
tan una respuesta normal a los examenes de
discriminacién y reflejos acusticos intactos®7:15,

DIAGNOSTICO

El diagnéstico del SDCSS se basa en la historia
clinica, el examen fisico y los hallazgos radio-
I6gicos?8. La sospecha clinica juega un papel funda-
mental en el diagndstico de esta patologia, ya que
los sintomas y signos clasicos del cuadro pueden no
ser evidentes al momento de la consulta.

Minor sugiere que la direccién torsional del
nistagmus provocado por sonido y/o presion en el
oido afectado puede orientarnos hacia el diagnosti-
co de SDCSS en un paciente que consulta por
vértigo’.

La evaluacion de estos pacientes debiera con-
templar una audiometria, estudios de imagenes,
evaluacién vestibular y algunos autores sugieren el
uso de potenciales miogénicos evocados vestibu-
lares (VEMP)17:18,

Las iméagenes juegan un rol fundamental en el
diagnostico del cuadro, ya que a pesar de que el
SDCSS estd definido fundamentalmente por el
cuadro clinico, éstas permiten certificar la presen-
cia de la dehiscencia en los canales semicirculares.

En general, la técnica de eleccion en este caso
es la tomografia axial computada de hueso tempo-
ral. Los més recomendado son los cortes
coronales, preferiblemente de 0,5 mm de grosorl®.
Otros autores han sefialado de utilidad para el
diagndstico, aparte de los cortes coronales, cortes
perpendiculares y paralelos al canal semicircular
superior?C (Figura 2).
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Figura 2. Tomografia axial computada en proyeccién de Poschl. Izquierda, examen normal. Derecha, dehiscencia del canal
semicircular superior derecho (flecha). (Fotografia gentileza Dr. Steven Rauch, Massachussets Eye and Ear Infirmary, Harvard

Medical School).

Figura 3. Corte histolégico de hueso temporal en que se observa adelgazamiento de la pared de canal semicircular superior.

Carey et al, 2000

Otra técnica, que ha sido reportada como de
utilidad para el diagndstico de este cuadro, son los
potenciales miogénicos evocados vestibulares
(VEMP). Los VEMP se basan en la sensibilidad

aclstica residual de saculo. En esta técnica se
registran los potenciales de relajacion de latencia
corta evocados por “clicks” y recogidos a través de
electrodos en el masculo esternocleidomastoideo
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ipsilateral mientras el musculo es sometido a
contraccion ténica. El umbral para evocar los
potenciales miogénicos es menor en los pacientes
que presentan SDCSS1013.14,

Halmagyi y colaboradores evaluaron los movi-
mientos oculares en respuesta a “clicks” de baja
frecuencia en pacientes portadores de SDCSS y
controles sanos. Observaron que los pacientes
portadores de SDCSS presentaban movimientos
oculares facilmente reproducibles frente a la
estimulacion con “clicks” de baja frecuencia, y que
la respuesta era diez veces mayor a la observada
en sujetos sanos, por lo que plantean esta técnica
como una alternativa valida de tamizaje para
SDCSS en pacientes con vértigo y/o desequili-
brio?1.

TRATAMIENTO

El tratamiento del cuadro estara basado fundamen-
talmente en la clinica que presente el paciente y en
el impacto en la calidad de vida de éste?.

En sus primeros reportes Minor sefialé que, en
la mayoria de los pacientes observados, el control
del cuadro se pudo lograr sélo con evitar las
maniobras desencadenantes de los sintomas®.

Sin embargo, en aquellos pacientes en que los
sintomas sean incapacitantes, el tratamiento defi-
nitivo sera la resolucion quirdrgica de la dehiscen-
cia. Minor describid el cierre de forma quirtrgica
del defecto con una mezcla de fascia, hueso y
goma de fibrina®13. En los pacientes tratados
observé una franca mejoria de la sintomatologia
vestibular y desaparicion del fendmeno de Tullio.

En un trabajo reciente publicado por Mikulec y
colaboradores?? se analizaron los resultados clini-
cos de once pacientes con diagndstico de SDCSS.
Los pacientes fueron operados mediante
craneotomia con abordaje a través de la fosa
media, y después de identificar la dehiscencia, ésta
era sellada con cera de hueso (una mezcla de cera
de abejas e isopropil palmitato) hasta asegurar el
cierre completo del defecto. La mejoria de la
sintomatologia se hacia evidente aproximadamente
un mes después de la cirugia, sin embargo los

124

autores reportan que algunos de los pacientes
intervenidos presentaron hipoacusia sensorio-
neural moderada de frecuencias altas después de la
cirugia como complicacion.

Otras alternativas como fascia, goma de
fibrina, injerto dseo y cemento de hidroxiapatita
han sido usados también en la reparacion del
defecto, con diversos resultados™®.

CONCLUSIONES

La dehiscencia del CSS se presenta como una
entidad clinica recientemente descrita.

Las implicancias clinicas de este fendmeno son
variadas. Creemos que el SDCSS debe ser conside-
rado en pacientes que presenten vértigo producido
por sonido y/o presion, ya que la identificacion de
una dehiscencia en el CSS implica una causa de
vértigo potencialmente tratable.
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