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SUMMARY

INTRODUCCION

| vértigo o sensacion de giro del ambiente o del

Introduction: The superior semicircular canal dehiscence syndrome (SSCD) is a pathology
described in 1998, which presents several symptoms including sound induced vertigo, hearing
loss and autophony due to bone dehiscence of this semicircular canal. Material and Methods: A
retrospective and descriptive study was carried out, reviewing the medical records of patients
with computed tomography suggestive of SSCD between 2006 and 2010 from the Radiology
department of the Clinical Hospital of the University of Chile. Results: We obtained six cases of
SSCD (4 female) with a mean age of 52.7 years. SSCD was observed in four cases bilaterally
and in two cases on the left ear. We confirmed a clinical syndrome in two patients, based on
the presence of hearing loss and sound induced vertigo. Conclusions: The diagnosis of SSCD
syndrome should be supported on both clinical and imaging studies. We should maintain a high
level of suspicion, particularly in cases of sound induced vertigo and of conductive hearing loss
with normal otoscopy.

no, de aquellas causas de origen central como un
neurinoma vestibular, meningioma o lesiones ce-
rebelosas. Recientemente se ha caracterizado una

sujeto es un motivo de consulta frecuente en
medicina general y en servicios de urgencia, cons-
tituyendo cerca del 3% del total de consultas en
adultos™. Al evaluar a estos pacientes es importante
distinguir entre un sindrome vestibular de origen
periférico como una neuritis vestibular, hidropesia
endolinfdtica o vértigo paroxistico postural benig-
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nueva entidad diagndstica causante de vértigo, cuyo
origen es un defecto anatémico en la cubierta ésea
del canal semicircular superior (CSS)®.

El sindrome de dehiscencia del canal semicircular

superior (DCSS) fue descrito por Lloyd Minor y

colaboradores®” en 1998 y se caracteriza por crisis
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de vértigo inducidas por sonidos de alta intensidad
(signo de Tullio) o por incrementos de presién en el
oido (signo de Hennebert). En estudios de anato-
mia patoldgica se ha encontrado una incidencia de
dehiscencia 6sea del CSS que fluctda entre un 0,4 a
0,6%° de los huesos temporales, mientras que los
estudios de imdgenes con tomografia computada de
corte fino reportan valores entre un 1% a 17%).

Clinicamente los pacientes con DCSS presentan
vértigo provocado por sonidos de alta intensidad
(>85 dB) como bocinas, alarmas o disparos. Ade-
mds las maniobras que aumentan la presién del
oido medio o intralaberintica, como estornudar,
toser o levantar objetos pesados también pueden
inducir sensacién vertiginosa. En relacién a los
sintomas auditivos, estos pacientes suelen presen-
tar autofonia, malestar que se caracteriza por la
percepcion sonora de la propia voz, respiracién o
incluso movimientos oculares. La audiometria de
los pacientes con DCSS muestra una hipoacusia
conductiva para frecuencias graves del oido afecta-
do, con una curva de tipo ascendente que asemeja

el perfil de una otoesclerosis'”

, pero con reflejos
acusticos intactos. Los umbrales auditivos de via
4sea suelen ser normales con valores cercano a 0

dB o incluso presentar valores negativos.

El examen otoscdpico de estos pacientes es com-
pletamente normal y las pruebas vestibulares pre-
sentan dos hallazgos caracteristicos:

a) Nistagmo y vértigo inducido por tonos de 250
22000 Hz y de una intensidad de 90 dB a 110
dB.

b) Nistagmo vestibular en respuesta a cambios de
presion positiva o negativa en el oido®*. Para el
diagnéstico del sindrome DCSS, ademds de los
exdmenes auditivos y vestibulares, es fundamental
solicitar un estudio de imdgenes con tomografia
computada de oidos, idealmente utilizando
cortes coronales de 0,5 mm de grosor"'.
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El objetivo de este articulo es describir los hallaz-
gos demograficos, clinicos, audioldgicos, vestibula-
res y tomogréficos de pacientes diagnosticados con
DCSS en el Hospital Clinico de la Universidad de
Chile (HCUCH) entre los anos 2006 y 2010.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 un estudio de tipo retrospectivo, descrip-
tivo de casos con diagndstico radiolégico de DCSS
mediante tomografia computada de oidos realizada
en el Centro de Imagenologia del HCUCH entre
los afios 2006 a 2010. Se revisaron las fichas clinicas
de estos pacientes, consignando informacién de-
mografica, sintomas clinicos, pruebas audiolégicas,
vestibulares e imdgenes de tomograffa computada
de oidos. Se obtuvo el consentimiento informado de
los pacientes, consignando su interés de participar
sujetos de estudio en esta revision.

RESULTADOS

Se obtuvieron seis casos (4 mujeres) con tomogra-
tia computada de oidos sugerentes de sindrome de
DCSS entre los afios 2006 y 2010, cuyo promedio
de edad al momento del diagnéstico fue de 52,7
afios (rango: 38 a 68 afios). La dehiscencia ésea del
CSS se observd en cuatro casos de forma bilateral
y en dos casos en el lado izquierdo. En la Tabla 1
se muestra un resumen de los hallazgos epidemio-
l6gicos y clinicos de los 6 pacientes con hallazgos

radiolégicos de DCSS.

En relacién a los sintomas clinicos, se encontré
hipoacusia en cinco de los seis pacientes, siendo
ésta unilateral s6lo en un caso. La presencia de
autofonia se evidencié en tres casos; vértigo, en
dos pacientes y el signo de Tullio fue consignado
en dos casos. El examen otoscdpico fue normal en
todos los pacientes, excepto en uno que presentaba
timpanoesclerosis del oido izquierdo y otitis media
crénica del oido derecho. La prueba calérica del
examen funcional del octavo par se encontré alterada
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas de pacientes con imagenes tomograficas sugerentes de dehiscencia del
canal semicircular superior.

Sexo Edad Audicion (PTP)

Prueba caldrica

Dehiscencia CSS (segun TC) Clinica

46 Normal

68 0D: 96/45 0Ol 36/20
61 0D: 37/23 0lI: 37/25
58 0D:12/12 Ol: 53/43
45 0D: 46/28 OI: 32/24
38 Normal

= ™ m m o m =

Paresia vestibular izquierda
Paresia vestibular izquierda
Paresia vestibular derecha
Paresia vestibular izquierda
Prueba caldrica normal
Prueba caldrica normal

Bilateral (> izq.) Tullio, vértigo, autofonia

Izquierda Hipoacusia, tinnitus

Bilateral (> der.) Tullio, hipoacusia

Bilateral (> izq.) Hipoacusia, tinnitus, autofonia
Bilateral (> izq.) Hipoacusia, autofonia
[zquierda Hipoacusia, vértigo

con hipoexcitabilidad vestibular unilateral en cuatro
casos. A continuacién se describen en detalle dos
casos en los que se confirmé el diagnéstico clinico
de sindrome de DCSS vy se atribuyé como causa de
los sintomas auditivos y vestibulares.

CASO 1

Paciente de sexo femenino de 61 anos de edad, ca-
jera de supermercado. Consulta por cuadro de sen-
sacion vertiginosa de segundos de duracién asocia-
do a movimientos bruscos de la cabeza desde hace
1 ano. Refiere hipoacusia desde hace 20 afios y zin-

nitus asociado en forma intermitente. Ademds, re-
lata signo de Tullio con los sonidos intensos que se
producen en la caja del supermercado. Al examen
fisico, presenta una otoscopia normal sin nistagmo
espontdneo. Al octavo par se evidencia hipoacusia
de conduccién derecha para frecuencias menores a
2000 Hz y una hipoexcitabilidad vestibular dere-
cha en un 62%. Se solicita tomografia computada
de oidos que evidencia discontinuidad de la corti-
cal 6sea del CSS derecho de aproximadamente 2.5
mm y del CSS izquierdo de 2.2 mm (Figura 1).
La paciente fue tratada con ejercicios de rehabilita-
cién vestibular con buenos resultados.

Figura 1. Tomografia computada de oidos con cortes finos en paciente 1 con DCSS.

Reconstruccion coronal: oido derecho. El rectangulo
muestra una dehiscencia 6sea del canal semicircular superior
de 2,5 mm de diametro.
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Reconstruccion coronal: oido izquierdo. Enmarcado se
observa dehiscencia 6sea del canal semicircular superior de
2,2 mm diametro. Note que ademas de la DCSS se observa
adelgazamiento de ambos tegmen tympani. Los cortes
tomograficos fueron adquiridos a 0,6 mm.
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CASO 2

Paciente de sexo masculino de 46 afios de edad,
chéfer profesional. Consulta por cuadro de vérti-
go inducido por sonidos de alta intensidad (signo
de Tullio), de 3 afnos de evolucién. Al examen fi-
sico presenta una otoscopfa normal sin nistagmo
espontdneo. Al examen de octavo par, se aprecia
una audiometria normal con una hipoexcitabili-
dad vestibular izquierda en un 24%. A la tomo-
grafia computada de oidos, se evidencia una dis-
continuidad de la cortical ésea del CSS derecho
de aproximadamente 1,7 mm y de 2,4 mm en el
CSS izquierdo (Figura 2). El paciente fue tratado
satisfactoriamente con terapia farmacoldgica y re-
habilitacién vestibular.

DISCUSION

Se obtuvieron seis casos en que el estudio de to-
mografia computada de oidos fue sugerente de una
dehiscencia 6sea del CSS. Sin embargo, sélo en
dos pacientes los sintomas auditivos y vestibulares
permitieron confirmar un diagndstico clinico de
DCSS. Ninguno de estos dos pacientes requiri6 de
un procedimiento quirdrgico para aliviar sus sin-

tomas, siendo manejados con medicamentos o re-
habilitacién vestibular. En los cuatro pacientes res-
tantes no fue posible determinar con certeza si los
hallazgos radiolégicos de DCSS son efectivamente
la causa de los sintomas audiovestibulares. En los
siguientes parrafos se revisa la fisiopatologia, etio-
logia, diagndstico y tratamiento de esta patologia.

FISIOPATOLOGIA Y ETIOLOGIA DEL
SINDROME DE DCSS

La DCSS se enmarca dentro del grupo de pa-
tologfas conocidas como sindrome de la tercera
ventana auditiva (donde la 1° y 2° ventana corres-
ponden a la ventana oval y redonda de la céclea).
Se define como tercera ventana a la presencia de
una tercera discontinuidad 6sea de la capsula 6ti-
ca que se observa en patologias como DCSS, de-
hiscencias del canal posterior o lateral, en fistulas
carétido-cocleares, en la enfermedad de Paget y

12 Fisiopatoldgicamente la tercera

en la otosifilis
ventana provoca una hipoacusia conductiva para
frecuencias bajas que va acompanada de umbra-
les de via dsea normales o incluso menores a 0
dB. Este mecanismo ha sido demostrado en ex-

perimentos con chinchillas y ratas en los cuales al

Figura 2. Tomografia computada de oido con cortes finos en paciente 2 con DCSS.

Reconstruccion coronal: oido derecho. Se aprecia
dehiscencia 6sea del canal semicircular superior de 2,5
mm de diametro.
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Reconstruccion coronal: oido izquierdo. Se evidencia
dehiscencia 6sea del canal semicircular superior de 2,2
mm didmetro. Note que ademas de la DCSS se observa
adelgazamiento de ambos tegmen tympani. Los cortes
tomograficos fueron adquiridos a 0,6 mm.
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generar quirdrgicamente una tercera ventana au-

ditiva, se obtiene una hipoacusia conductiva’>'?.

En cuanto a la etiologia del sindrome de dehiscen-
cia del CSS, es importante descartar la presencia
de un tumor cerebral que afecte al hueso temporal,
erosionando al canal superior, como un meningjo-
ma™. Por otra parte, se ha descrito el caso de un
paciente con sindrome de dehiscencia del CSS y
sordera congénita no sindrémica, autosémica do-
minante DFNAY, asociada a una mutacién en el
gen COCH que codifica para una proteina deno-
minada cochlin®. Los autores en este caso con-
cluyen, que aunque no esté demostrada la relacién
directa de causalidad entre la mutacién de COCH
y la presencia de dehiscencia del CSS, es posible
que exista el defecto éseo en otros pacientes con el
mismo tipo de sordera, por lo que se recomienda
estudio con tomografia de oido con corte fino en
pacientes con DFNA9 y tamizaje de COCH en
casos familiares de sindrome de dehiscencia del

CSS.

DIAGNOSTICO DE DCSS

El diagnéstico del sindrome de DCSS debe to-
mar en primer lugar aspectos de la historia clini-
ca, como vértigo inducido por sonido (signo de
Tullio) o aumento de la presién intralaberintica
(signo de Hennebert) y la presencia de hipoacusia
en el contexto de una otoscopia normal. La tomo-
graffa computada de oidos de corte fino permite
confirmar la presencia de la DCSS.

En el sindrome de DCSS se encuentra hipoacu-
sia de conduccién para frecuencias graves en un
75% de los casos"'. Sin embargo, en un estu-
dio descriptivo de Chi y colaboradores®”, de 11
pacientes con sindrome de dehiscencia del CSS
diagnosticados, las audiometrias evidenciaron una
hipoacusia de conduccidn en tres casos, hipoacusia
de tipo mixta en cuatro casos, de tipo sensorio-
neural en dos casos y audiometria normal en dos
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casos, exponiendo la existencia de una variabilidad
entre individuos. Es importante mencionar que en
un 90% de los casos, el sindrome de dehiscencia
del CSS se manifestara con sintomas vestibulares,
existiendo solo un 9% que evidenciard sintomato-

logfa exclusivamente audiolégica™.

En el estudio de Pfammatter y cols®” se evalud
la relacién existente entre el tamafo de la dehis-
cencia 6sea del CSS y los sintomas y signos de 27
pacientes con sindrome de DCSS. Se observé que
aquellos pacientes con dehiscencias dseas de mayor
tamafio se asociaban significativamente a una ma-
yor sintomatologfa vestibulo-coclear que sujetos
con defectos de menor extension. No se observé
asociacién significativa entre el tamano de la de-
hiscencia y el patrén de la audiometria. Finalmen-
te este estudio no demostré relacién entre la loca-
lizacidn especifica de la dehiscencia 6sea del CSS y
las manifestaciones clinicas.

El segundo pilar diagndstico importante lo consti-
tuye la tomografia computada de oido de cortes fi-
nos. La tomografia convencional de hueso tempo-
ral realiza cortes axiales y reconstruccién coronal
de 1 mm o mds de espesor. Esto impide visualizar
correctamente la delgada ldmina désea que cubre
el CSS, pudiendo observarla dehiscente en casos
normales, resultando en falsos positivos. En un
estudio de Belden y colaboradores®?, se compa-
16 la discriminacién diagnéstica de la tomografia
de oido para el sindrome de DCSS, cuando ésta
utilizaba cortes de 1 mm versus cortes de 0,5 mm
de espesor. La especificidad del diagnéstico, uti-
lizando cortes finos fue de un 96% con un valor
predictivo positivo de 93% en comparacién con
un 77% de especificidad para los cortes de 1 mm.
Al sospechar esta patologia es importante solicitar
reconstrucciones paralelas y perpendiculares al eje
del hueso petroso (Poschl y Stenvers) que permi-
ten una correcta visualizacién del defecto dseo del
CSS y del tegmen tympani®.
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En los ultimos afnos se ha incorporado el uso de
potenciales evocados miogénicos vestibulares
(VEMPs), como una herramienta electrofisiolégi-
ca que permite evaluar funcionalmente a pacientes
con DCSS. Los VEMPs son potenciales de accién
compuestos musculares (esternocleidomastoideo
y musculos oculares extrinsecos) que se obtienen
sincronizando con estimulos auditivos de alta in-
tensidad (>85 dB). Los VEMPs miden dos refle-
jos vestibulares diferentes: los VEMPs cervicales
que evaldan vias aferentes siculares y eferentes
espinales que inervan al esternocleidomastoideo
y los VEMPs oculares que evaltan fibras aferen-
tes utriculares y eferentes oculomotoras®?. Los
pacientes que presentan signo de Tullio muestran
VEMPs de gran amplitud con umbrales auditivos
bajos??. Ademds existe evidencia de que los pa-
cientes con sindrome de DCSS presentan VEMPs
con umbrales auditivos menores a 85 dB, lo que
podria constituir un tercer pilar diagndstico en

52 De esta manera la realizacién

esta patologfa'
de VEMP:s seria de gran utilidad para confirmar

o descartar nuestros casos radiolégicamente suge-

rentes de DCSS.

TRATAMIENTO

El sindrome de DCSS puede manejarse con medi-
das farmacoldgicas o de rehabilitacién para ami-
norar los sintomas vestibulares o con una inter-
vencién quirdrgica para ocluir el CSS. En relacién
al manejo quirtrgico, las alternativas actualmente
disponibles incluyen: la obliteracién intraluminal
de la zona dehiscente del canal (plugging) o el cie-
rre simple de la dehiscencia con una tabla dsea a
la que puede incorporarse fascia (resurfacing), a

www.redclinica.cl

través de una via de abordaje transmastoidea o de

310 Existe evidencia de que los

fosa media craneal
VEMP cervicales y oculares pueden ser utiles, no
s6lo para el diagndstico del sindrome de DCSS,
sino también para evaluar el éxito de la cirugia de
oclusién del canal®. En un estudio de Minor®”
se analizo la respuesta al tratamiento quirdrgico
de 20 pacientes con sindrome de DCSS. En nueve
casos se realiz6 plugging del canal y en los restantes
once casos se utilizé la técnica de resurfacing sin
obliteracién del canal. Se logré una remisién de
la sintomatologia en ocho de los nueve pacientes
sometidos a plugging del canal, mientras que con
el método de resurfacing se alcanzé una remisién
sintomdtica en siete de once casos con cuatro rein-
tervenciones por falla de la técnica.

CONCLUSIONES

El sindrome de dehiscencia del canal semicircu-
lar superior debe considerarse entre los pacientes
que consultan por vértigo inducido por sonidos,
autofonia e hipoacusias conductivas con timpano
normal. El diagnéstico clinico del sindrome de
DCSS debe basarse en la sintomatologia clinica
y en la tomografia computada de oidos de corte
fino (0,5 mm). Idealmente se deberia realizar un
estudio con potenciales evocados miogénicos ves-
tibulares que permitiria evaluar y confirmar casos
dudosos. El tratamiento quirdrgico del sindrome
de DCSS es controversial, dado que implica un
abordaje neuroquirdrgico por fosa media cerebral
cuyo riesgo no siempre se justifica. Se requiere de
un mayor niimero de estudios para analizar las di-
ferentes manifestaciones clinicas de la enfermedad
y sus diferentes opciones de manejo terapéutico.
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