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Superior semicircular canal dehiscence. A propose of a case.

El sindrome de dehiscencia del canal semicircular superior
(SDCSS) fue descrito por primera vez en 1998 por Minor
y cols. Consiste en una solucién de continuidad entre el
canal semicircular superior (CSS) y la fosa cerebral media.
La manifestacion clinica mas frecuente es la aparicion
de vértigo ante sonidos intensos o aumentos de presion
intracraneal o en oido medio. El diagnéstico se basa en
la clinica y la confirmacion se obtiene mediante la TC de
penascos. El tratamiento serd expectante o reparacion
quirurgica de la continuidad si la clinica es incapacitan-
te. Presentamos el caso de un paciente de 46 anos con
clinica de dehiscencia del CSS tras sufrir un traumatismo
craneoencefalico(TCE).
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Introduccion

El sindrome de dehiscencia del canal semicircular supe-
rior (SDCSS) consiste en la aparicion de una solucion de
continuidad entre el dpex del CSS y la fosa cerebral media
(FCM). Este sindrome se describe por primera vez en 1998
por Minor y col.

Carey et al. llevaron a cabo un estudio de prevalencia estu-
diando mil huesos temporales donde en el 0,5% de los casos
se aprecié una DCSS y en el 1,4 % la ldmina ésea que recubria
el CSS era menor de 0,1 mm2. Sin embargo, Williamson et al,
concluyeron en una serie con TC convencionales que existia el
9% de DCSS3. Esto se explica porque al utilizar TC axiales con
reconstruccién coronal, con cortes de 1T mm o mas aumenta
significativamente el nimero de falsos positivos.

En cuanto a la clinica, aparece vértigo y nistagmo
vertico-rotatorio siguiendo el plano del CSS afectado ante
ruidos intensos (fendémeno de Tullio)4, aumentos de la pre-
sion intracraneal o aumentos de la presion en oido medio.

Ademas pueden aparecer sintomas como autofonia,
inestabilidad, oscilopsia e hiperacusia.

El diagnostico por tanto se basa en la historia clinica, la
exploracion otolégica detallada y se obtiene la confirma-
cién mediante la TC de pefiascos de alta resolucién, que
debera realizarse con cortes de al menos 0,5 mm y recons-
truccion en el plano del CSS para minimizar el nimero de
falsos positivos3>.

Recientemente Hildebrand MS et al han publicado una
posible asociacion entre la DCSS y mutaciones en el gen
COCH que es el responsable de las hipoacusias autosémi-
cas dominantes no sindromicas DFNA®. Recomiendan, por
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SUMMARY

The syndrome of superior semicircular canal dehiscence
(SDCSS) was first described in 1998 by Minor et al. This
syndrome is due a solution of continuity between the
superior semicircular canal (SSC) and the middle cranial
fossa. The most common clinical manifestation is the
appearance of vertigo with loud sounds or increased
intracranial pressure or middle ear. The diagnosis was
based on clinical and confirmation is given by the tempo-
ral bone CT. Treatment is expectant or surgical repair of
continuity if the clinic is disabling. We present the case of
a 46 year patient with CSS dehiscence clinic after suffering
traumatic brain injury.
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tanto, el estudio radiolégico con TC de alta resolucion en
todos estos pacientes®.

Otros métodos de utilidad para el diagnéstico de este
cuadro son los potenciales miogénicos evocados vestibula-
res (VEMP). Se ha observado un aumento en la amplitud y
un menor umbral para evocar los potenciales miogénicos’.

Caso Clinico

Presentamos el caso de un paciente de 46 afios de edad,
que tras ser embestido por una vaca presenté TCE con hemo-
rragia subaracnoidea, fractura occipital y pérdida de concien-
cia. Posteriormente, acude a la consulta de ORL por presentar
vértigo con giro de objetos y cortejo vegetativo.

La exploracién otorrinolaringolégica es normal salvo la
aparicion de un nistagmo geotropico cuando se realiza la
maniobra de Dix-Halpike a la derecha. Por tanto, la primera
impresion diagnéstica fue la de vértigo posicional paroxis-
tico postraumatico para el que se realizaron las maniobras
de reposicion de Epley y tratamiento expectante.

Acudié a revisidon sin apreciar mejoria sustancial y
ademas, esta vez, refiere que los episodios de vértigo se
desencadenan sélo cuando realiza determinados esfuerzos
como levantar peso (fendmeno de Valsalva). Debido a esta
clinica se solicita TC de pefiascos y se comprueba la existen-
cia, en la exploracién, de un signo de Hennebert positivo
(nistagmo rotatorio hacia el lado afecto desencadenado
por aumento de la presiéon en el conducto auditivo exter-
no) y la aparicion de un fenémeno de Tullio al presentarle
sonidos de mas de 100 dB en el oido derecho no ocurrien-
do asi en el izquierdo.
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En la TC, se visualiza la existencia de una soluciéon de
continuidad entre el CSS y la fosa media que confirma la
sospecha diagnéstica de Sindrome de dehiscencia del CSS
(Figs. 1y 2).

Se decide, junto con el paciente, adoptar una actitud
conservadora ya que las situaciones que desencadenan se
pueden evitar o minimizar.

Figuras 1y 2: Se observa una soluciéon de continuidad entre el CSSy la
fosa media.

Discusién

El SDCSS fue publicado y descrito por primera vez por
Minor y col. en una serie de 8 pacientes que presentaban
episodios de vértigo y nistagmo desencadenados por soni-
dos intensos o por aumento de presion en el oido afecto.
En todos ellos se confirmaba mediante TC la ausencia de
cubierta 6sea entre el CSSy la duramadre de la FCM'.

Como mecanismo fisiopatolégico de este sindrome pro-
pusieron que esta solucién de continuidad actuaba a modo
de “tercera ventana” superpuesta la ventana oval y redonda.
Cuando existe esta dehiscencia cambios de presion en el ves-
tibulo generaran un movimiento de endolinfa hacia la ctpula
del CSS y provocard la deflexion de ésta, produciéndose la
excitacion del nervio vestibular que inerva el CSS8. Aparecerd
entonces un nistagmo vertico-rotatorio siguiendo el plano
del CSS afecto, en sentido antihorario en el caso del CSS dere-
cho y en sentido horario en el CSS izquierdo®.

Un nistagmo en direccién opuesta al descrito aparecera
cuando el paciente realice maniobras que aumenten la pre-
sion intracraneal (compresion yugular, Valsalva con glotis
cerrada) ya que se produce una desviacién de la cupula del
CSS en direccion contraria a la descrita anteriormente’©.

La hipétesis de “tercera ventana” también ha sido pro-
puesta para explicar la hipersensibilidad en la conduccién
del sonido por via ésea y disminucion de la conduccién del
sonido por via aérea que provoca un gap éseo-transmisivo
entre 30 dB y 60 dB'"'2,

El diagnéstico diferencial debe considerar la fistula peri-
linfatica, el vértigo posicional paroxistico benigno, la otos-
clerosis, el colesteatoma con erosion de los canales semicir-
culares y el sindrome de Meniere de larga evolucion's.

El tratamiento inicial de esta patologia debe ser con-
servador, evitando por parte del paciente, las acciones que
desencadenen la clinica. Si esta conducta no es suficiente o
los sintomas son incapacitantes se podra plantear al pacien-
te una solucién quirdrgica que consistird en el cierre de la
comunicacion entre el CCS vy el suelo de la fosa media. Las
vias propuestas para el cierre de la fistula son transmastoidea
o a través de fosa craneal media. Una vez identificada la
dehiscencia, ésta es sellada con cera de hueso o un injerto
6seo pudiéndose afadir fascia de musculo temporal® 121314,

Recientemente, Silverstein y Van Ess reportan un Unico
caso de DCSS tratado quirlurgicamente mediante la oclu-
sion de la ventana redonda mediante via endoaural lo que
supone una técnica mucho menos invasiva'.
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