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RESUMEN

Introduccion: la dehiscencia del canal semicircular superior es una alteracién del oido interno
caracterizada por la ausencia parcial de la cobertura 6sea de dicho canal. En condiciones
normales, el oido interno solamente tiene dos ventanas: la oval y la redonda, ambas cerradas
elasticamente; cuando hay una dehiscencia del canal semicircular superior, existe una «tercera
ventana» en el laberinto, lo que cambia la fisiologia del oido interno.

Objetivo: describir el sindrome de dehiscencia del canal semicircular superior como forma de
presentacion de la vestibulopatia periférica.

Método: consulta y discusién de la literatura médica.

Conclusion: en la actualidad, a pesar de la resolucion de los métodos de diagndstico por imagen,
existen discrepancias sobre la prevalencia real de dicho sindrome.

DeCS: audiometria /utilizacién, oido interno, canales semicirculares/lesiones.

ABSTRACT

Introduction: superior semicircular canal dehiscence is an inner ear abnormality characterized by
the partial absence of the bony covering of this canal. In normal conditions, there are just two inner
ear windows: oval and round, both elastically closed; so when there is a superior semicircular canal
dehiscence, a "third window" exists in the labyrinth changing the physiology of the inner ear.
Objective: to describe superior semicircular canal dehiscence syndrome as a form of presentation
of peripheral vestibulopathy.
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Method: review and discussion of the medical literature.
Conclusion: nowadays, there are discrepancies on the real prevalence of this syndrome despite
the solution of the diagnostic imaging methods.

DeCS: audiometry/ultlization, ear, inner, semicircular canals/injuries.

INTRODUCCION

La prolongacién tegmentaria del tegmen tympani y el canal semicircular superior se originan de la
misma estructura: la capsula 6tica, y poseen el mismo tipo de osificacion endocondral; mientras
que la prolongacion escamosa del tegmen tympani se desarrolla desde la escama del temporal y
su osificacion es de tipo directa o intramembranosa. En la osificacion de la prolongacion
tegmentaria, colaboran los ndcleos de osificacion de los canales semicirculares superior, externo y
accesorio del tegmen, los cuales, por crecimiento, se extienden hasta la prolongacién tegmentaria;
este hecho, sumado a que ambas estructuras comparten una capa comudn de periostio externo,
podria explicar la coexistencia de falta de cobertura 6sea en el tegmen 'y en el canal.’

La dehiscencia del canal semicircular superior (DCSS) es una alteracién del oido interno
caracterizada por la ausencia parcial de la cobertura 0sea de dicho canal, lo cual establece la
presencia de tres ventanas en el oido interno, la oval, la redonda y la dehiscente.?

Los canales semicirculares superiores o anteriores se hallan situados en el espesor del pefiasco
del hueso temporal y forman parte del laberinto posterior del oido interno. Cada uno de ellos
describe un arco que ilustra aproximadamente dos tercios de un circulo, y cuya longitud es de 15 a
20 mm; su orientacion puede ser oblicua hacia arriba y afuera o generalmente vertical, con grandes
diferencias individuales.

Cada canal presenta dos extremos: uno dilatado (ampular), eliptico, con un diametro de 3 mm, que
desemboca en la porcion superior y externa del vestibulo; el otro extremo, no ampular, resultante
de su unién con el del canal posterior, es circular, con un diametro de 1,5 mm y confluye en la parte
interna del vestibulo.

El canal semicircular superior (CSS) levanta por su bucle la cortical de la superficie &ntero-superior
del pefiasco para formar un relieve transversal: la eminencia arqueada. Sin embargo, esta
eminencia no coincide exactamente con el canal semicircular 6seo superior.®

Minor fue el primero en identificar este sindrome, caracterizado por vértigo y nistagmo, cambios de
presion en el oido medio, presién intracraneal o ambos. Concibié que la falla 6sea o dehiscencia
operaria como una «tercera ventana» movil a nivel del oido interno, en forma adicional a las
ventanas fisiologicas, lo que proporcionaria la transmisién de la vibracién en direccién al aparato
vestibular, provocando la sensacion de vértigo.*

Habitualmente, el oido interno tiene dos ventanas: la oval y la redonda, ambas cerradas
elasticamente. Precisamente, el estimulo sonoro alcanza el caracol del oido interno, induciendo
respuestas auditivas. Sin embargo, cuando hay una DCSS, existe una «tercera ventana», lo que
cambia la fisiologia del oido interno. Asi, los sonidos que alcanzan el oido interno no se dirigen
solamente hacia el caracol como debieran, sino también a la «tercera ventana», o que acarrea dos
consecuencias: la energia sonora que alcanza el caracol auditivo es menor de la que debiera, lo
que provoca hipoacusia y dicha energia sonora se transmite hacia el canal semicircular superior
induciendo la estimulaciéon anormal de las terminaciones sensoriales de este; ello origina vértigo y
nistagmos, lo que se describe como fenémeno de Tullio.

Tullio percibié respuestas vestibulares en conejos sometidos a estimulos sonoros de muy alta
intensidad y concluyd sus hallazgos al encontrar iguales respuestas con estimulos sonoros de
menor intensidad, siempre que realizara una fistula experimental en los canales semicirculares de
los animales. Luego se denomina fendmeno de Tullio al desencadenamiento de sintomas
vestibulares (vértigo y nistagmo) en respuesta a la estimulacion sonora. La intensidad sonora
precisa para incitar un fendmeno de Tullio en un sujeto con DCSS es de 90-100 decibeles (dB) con
frecuencias de 250 Hz a 4000 Hz.?
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La orientacién adecuada del diagnéstico en estos pacientes es un reto, no solo para los médicos
de asistencia primaria, sino también para otorrinolaring6logos y neurélogos. La imprecision habitual
que presentan los pacientes al definir los sintomas y la dificultad frecuente que existe para objetivar
signos clinicos al realizar el examen, hace dificil llegar a un diagndstico preciso.

Los sintomas que caracterizan este sindrome tienen un impacto negativo en el individuo que lo
padece, en su calidad de vida, su futuro personal y social e incrementa el riesgo de depresién,
estrés, somatizacion y aislamiento.

METODOS

Consulta y discusién de la literatura médica referenciada al SDCSS y aspectos éticos de revistas
cientificas arbitradas en bases de datos. Fueron identificados aquellos articulos que tenian
correspondencia con los términos de busqueda, publicados en revistas con elevado nivel cientifico.
Se realizé un analisis critico de toda la literatura encontrada. El 95 % de los articulos seleccionados
fueron publicados en los ultimos cinco afios. Los de mayor actualizacion fueron los articulos de
revistas digitales, disponibles en bases de datos regionales, como Scielo, e internacionales como
Otorrinolaringologia Cirugia de Cabeza y Cuello, Acta Otorrinolaringoloégica Espafiola vy
OtolNeurotol.

Fueron empleados motores de busqueda, como Google y Medline.

DESARROLLO
Fisiopatologia

Usualmente, las vibraciones sonoras se transmiten desde la membrana timpéanica a los huesecillos.
El estribo actia como pistén, empujando la perilinfa y la endolinfa hacia la céclea. Cuando existe
un conducto semicircular dehiscente, los cambios de presién acarrean flujo de liquido desde el
vestibulo hacia la ventana patolégica. El estribo empuja hacia adentro y la «tercera ventana» hacia
afuera, dando lugar a un discreto movimiento de la perilinfa, que comprime la endolinfa de los
canales semicirculares. El cerebro interpreta el movimiento de la endolinfa como movimiento del
cuerpo, y se manifiesta clinicamente como vértigo.

Los sonidos de alta intensidad inducen el movimiento de la endolinfa y de la clpula del CSS,
estimulan el nervio de dicho canal semicircular, y se origina un nistagmo vertical-rotatorio.”

Hoy se desconoce con exactitud la causa de la dehiscencia de los canales semicirculares; sin
embargo, se han postulado diversas teorias: la dehiscencia se deberia a un defecto en el
desarrollo embrionario por una mala posicién del otocisto primitivo; defecto de la reorganizacion
Osea del canal en el periodo prenatal; defecto del canal por un desarrollo anormal de la fosa
craneal media; la existencia de una alteracion posnatal del techo del canal; una predisposicién
congénita; la rotura de la cubierta de canales extremadamente finos por un traumatismo craneal;
un brusco aumento de la presién intracraneal, o la erosiéon causada por el peso y la presion del
I6bulo temporal.®

Manifestaciones clinicas

Los sintomas cocleovestibulares, resultantes de la comunicacion del oido interno y sus estructuras
vecinas, son causados por el canal semicircular dehiscente. La densidad del hueso que encajona
el oido interno tiene dos ventanas mdviles, pero un canal dehiscente adquirido crea una «tercera
ventana moévil» que activa una variedad de sintomas.’

Los posibles sintomas auditivos incluyen la autofonia, plenitud otica, pérdida auditiva y acufeno
pulsatil. Los trastornos vestibulares comprenden el fenomeno de Tullio y el desequilibrio crénico.?
Los trastornos auditivos se presentan como resultado de la aparicion de una tercera ventana en el
oido interno, lo cual puede reducir la impedancia coclear, crear desviaciones en la conduccion del
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sonido, producir pérdida de tipo conductiva e incrementar los umbrales de conduccién 0ésea,
mientras aumenta la diferencia en la impedancia entre el vestibulo y la ventana redonda.’

En quienes se presenten manifestaciones auditivas en el curso del SDCSS, los efectos acusticos
incluyen mayor sensibilidad para la conduccién ésea y la autofonia. Minor noté la importancia de
identificar estos efectos en el contexto del canal superior dehiscente, para evitar atribuirlos a una
anomalia del oido medio.™

El sindrome puede presentarse con hipoacusia de transmisién en frecuencias graves (menores o
iguales a 1000 Hz) con adecuada funcion del oido medio, debido a una amplificacién del sonido
producido por via 0sea, pues la vibracién del hueso produce una oscilacion de la duramadre a
través del defecto del canal semicircular afectado, la que sera transmitida directamente a los fluidos
del oido interno, y estimulara las células de la céclea. Se conceptla que esta transmision ocurre de
manera mas eficiente en las frecuencias bajas. El Weber se lateralizara al oido afectado. La
Impedanciometria mostrar4 un reflejo estapedial normal, lo cual permitirda hacer un diagndstico
diferencial con la otosclerosis, enfermedad que se manifiesta como una hipoacusia transmisiva,
pero, en ese caso, los reflejos se encontraran abolidos.

También puede presentarse con vértigo y nistagmo horizontal, en direcciébn opuesta al canal
fenestrado, en respuesta a sonidos de alta intensidad, definido como fenémeno de Tullio, el cual
puede obedecer a una fistula perilinfatica o sifilis congénita; esta Ultima a consecuencia de la
hiperlaxitud del ligamento anular de la platina del estribo. La fisiopatologia es comudn: una solucion
de continuidad en la capsula ética que incrementa una tercera ventana movil en el oido interno, a
las dos ya existentes. Por consiguiente, se produce una transmisién anormal de la presion dentro
del sistema.'*

Hallazgos en estudios de imagen

Ultimamente se ha adoptado la tomografia axial computarizada con proyeccion de Poschl, como la
que mejor representa el canal semicircular superior.

Como método diagnéstico de primera eleccién, se cuenta con la tomografia de alta resolucién. Sin
embargo, esta expone un elevado indice de falsos positivos, por incitarnos a interpretar una fistula
completa, cuando en realidad hay una delgada membrana 6sea del canal semicircular, que no se
aprecia en la tomografia axial computarizada (TAC). La solucién a estos problemas esta en utilizar
cortes finos de 0,5 mm de diametro.*

La dehiscencia es confirmada mediante la tomografia computarizada de alta resolucién del
temporal, a través de las ventanas 0Oseas. Minor informé una sensibilidad del 100 %, una
especificidad del 99 %, y un valor predictivo positivo del 99 %, en la identificacién del sindrome.*®

Diagnostico

La confirmacion del sindrome se basa en la historia clinica, la exploracion, en pruebas
complementarias, como la audiometria y, como prueba diagnéstica definitiva, la TAC de pefiascos
del temporal.
La ratificacion mediante la TAC de pefiasco de alta resolucion se realizara con cortes de al menos
0,5 mm y reconstruccion en el plano del canal, para minimizar el nimero de falsos positivos. Otro
examen complementario de utilidad es el potencial evocado biogénico vestibular, el cual revela un
aumento en la amplitud y un menor umbral para evocar los potenciales.“’s'14
El potencial evocado biogénico es un método no invasivo, que evalla la funcion del saculo, el
otolito y la integridad funcional del nervio vestibular, con el objetivo de facilitar el diagnéstico del
sindrome de dehiscencia del conducto semicircular.*>*®
El potencial miogénico (VEMP) es una prueba objetiva que evalla la generacion del reflejo
disinaptico vestibulo-cervical. Este determina el funcionamiento del saculo, el laberinto posterior y
el nervio vestibular inferior, principalmente. Se piensa que el VEMP se origina por estimulacion del
saculo, debido a que este Ultimo constituye el 6rgano terminal vestibular mas sensible al sonido, al
estar cercano a la ventana oval. La gran intensidad del movimiento de la perilinfa producira una
mayor estimulacion de los receptores saculares. Por otro lado, la mayoria de las neuronas del
nervio vestibular sensibles a estimulos, que ademas responden a inclinaciones, se encuentran en
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la macula sacular, y de ahi se dirigen por las fibras aferentes del nervio vestibular al nicleo
vestibular lateral e inferior. De esta manera, un estimulo auditivo breve de alta intensidad, producira
un potencial inhibitorio ipsolateral de gran amplitud y breve latencia en el musculo
esternocleidomastoideo, cuando este se encuentre contraido en forma ténica y excitatoria en el
musculo contralateral. Esta respuesta muscular sera representada como una onda con un pico
positivo a los 13 milisegundos y un pico negativo a los 23 ms después de la estimulacién. En
sujetos normales el VEMP tiene un umbral habitualmente de 90-95 dB. En pacientes con DCSS, el
umbral es de unos 20 dB inferior a los sujetos normales y la amplitud al nivel habitual de
estimulacién de 100-105 dB puede ser anormalmente alta (> 300 microvoltios (uv). Los pacientes
con DCSS tienen también un reflejo vestibulo oculomotor evocado anormalmente intenso y de
umbral bajo.*

La presencia del sindrome en los estudios radiologicos es superior a los estudios anatémicos. Por
ende, la clasificacién se basara en los sintomas y signos clinicos y en los hallazgos tomogréficos.®
Los recientes resultados en pacientes con dehiscencia del conducto semicircular han mostrado una
proporcién elevada del potencial sumatorio (SP, por sus siglas en inglés)) y el potencial de accién
(AP, por sus siglas en inglés), medidos por la electrococleografia (ECochG, por sus siglas en
inglés).

La importancia de la ECochG, como medio diagnéstico adjunto intraoperatorio, se ha informado en
los casos de dehiscencia del canal semicircular, y la correccién intraoperatoria de una proporcion
de SP/AP elevada también, se ha descrito. Los cambios en la proporcion de SP/AP y en la
amplitud de SP podrian interpretarse, por consiguiente, como un indicador cuantitativo de la
presion impuesta en el laberinto durante la cirugia, pérdida de la funcién coclear, del potencial
endococlear, o en la mecénica de la membrana basilar.*’*®

Tratamiento

El tratamiento inicial debe ser conservador. Si esta conducta no es suficiente o los sintomas son
incapacitantes, se considera la opcién quirirgica, que consiste en el cierre de la comunicacion
entre el conducto semicircular superior y el suelo de la fosa media.

Los criterios obligatorios para la cirugia incluyen: (a) la presencia de sonido intermitente, vértigo
inducido por presion, con fenémeno de Tullio 0 ambos, y fenémeno de Hennebert, comprobado por
medio de videonistagmografia, o0 ambos; (b) la confirmacién del sindrome de dehiscencia del canal
semicircular superior en la TAC de alta resolucién del hueso temporal; y (c) la ausencia de otras
posibles causas de vértigo.lg

Las vias propuestas para el cierre son transmastoidea o a través de la fosa craneal media. Una vez
identificada la dehiscencia, esta es sellada con cera de hueso o un injerto éseo, y puede afiadirse
fascia de musculo temporal. ®

Han sido utilizadas otras alternativas, como goma de fibrina, injerto 6seo y cemento de
hidroxiapatita en la reparacién del defecto, con diversos resultados.?

Estudios previos han informado longitudes medias de conductos semicirculares dehiscentes entre
3,3 y 3,6 mm, vy justifican que grandes dehiscencias pueden ser reparadas con la oclusién del
propio conducto semicircular u ocluyendo los dos extremos expuestos del canal.??

CONCLUSIONES

La dehiscencia del CSS se presenta como una entidad clinica recientemente descrita. En la
actualidad, a pesar de la resolucion de los métodos de diagnéstico por imagen, existen
discrepancias sobre la prevalencia real del sindrome, pues aparecen porcentajes radioldgicos
superiores a los anatomicos. El acceso transmastoideo es relativamente seguro y ofrece la
posibilidad de recuperar la fisiologia del canal, lo que no es posible mediante la técnica de oclusion.
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