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Resumen

El sindrome del acueducto vestibular dilatado es la patologia
de herencia autosémica recesiva en la que se produce una hi-
poacusia progresiva o fluctuante desde la infancia por deten-
cion del desarrollo del oido interno, lo que provoca un aumento
del saco endolinfatico y una ligera displasia coclear.

Presentamos 2 casos clinicos cuya peculiaridad es que am-
bos son unilaterales, ya que suelen ser bilaterales en el 90%
de los casos.

Una tomografia computarizada (TC) de cortes finos (1 mm)
identifica al acueducto vestibular aumentado, pero una TC nor-
mal no excluye este diagndstico, por lo que se debe realizar
una resonancia magnética a todo paciente con hipoacusia neu-
rosensorial unilateral para descartar ésta y otras alteraciones
que pueden estar asociadas.
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Abstract

Title: Importance of the magnetic resonance in the enlarged
vestibular agueduct syndrome in children

Enlarged vestibular aqueduct syndrome is a clinical condition
characterized for an autosomal recessive inheritance and a pro-
gressive perceptive deafness linked to a broadening of vestibular
great aqueduct and a cochlear dysplasia.

We report two clinical cases which peculiarity is that though
they are usually bilateral in 90% of the cases, both cases which
have been presented are unilateral.

The enlarged vestibular aqueduct is detected by a CAT Scan
(Computerized axial Tomography) of thin cuts (1 mm), but a nor-
mal CAT scan does not exclude this diagnosis. So a MRI (Mag-
netic Resonance Imaging) is needed in the diagnosis of uni-
lateral neurosensorial hypoacusia to rule out this malformation
and others that might be related.
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Introduccion

El sindrome del acueducto vestibular dilatado es una malfor-
macion que se descubre en un 7% de las hipoacusias neuro-
sensoriales’. Clinicamente, cursa con sordera fluctuante o
progresiva, con o sin sindrome vertiginoso, que se inicia habi-
tualmente en la infancia’2. Si la evolucion lo requiere, el trata-
miento final de la hipoacusia neurosensorial es el implante
coclear. En un 90% de los casos es una enfermedad bilateral
autosomica recesiva®*; hay una displasia coclear asociada en
el 75% de los casos, y un 50% de los pacientes presenta una
anomalia vestibular y/o de los conductos semicirculares®. Se
produce por la detencién del desarrollo del oido interno. Cons-
tituye la anomalia congénita del ofdo interno mas frecuente en
las pruebas de imagen®.

El acueducto vestibular es un canal 6seo que se extiende
desde la pared medial del vestibulo hasta la cara posterior del
hueso petroso. Esta aumentado cuando mide mas de 1,5 mm’.

Pacientes y métodos

En nuestra consulta, se detectaron 2 casos de alto riesgo de
hipoacusia.

Caso clinico 1

Varén recién nacido a término, sin antecedentes de riesgo de
hipoacusia, que no supera el cribado realizado sélo en el oido
izquierdo (Ol): el OEAET (ECHOCHEK®) y los potenciales evoca-
dos auditivos del tronco cerebral (PEATC) ponen de manifiesto
una onda V a 50 dB en el oido derecho (0D) ya 100 dB en el Ol.
Se repiten los PEATC a los 6 meses y se evidencia una onda V
a20dBenelODya65dBenel Ol Se establece la conclusion
diagndstica de audicién normal en el OD e hipoacusia modera-
daenel Ol

Se completa el estudio con una tomografia computarizada
(TC) de pefascos de alta resolucion (figura 1).
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Figura 1. Tomografia computarizada. Corte axial en el acueducto
coclear izquierdo >1,5 mm

Caso clinico 2

Nifia de 3 afios, sin retraso en la adquisicion del lenguaje y con
escolarizacion normal, y sin factores de riesgo de hipoacusia.
Segun refiere la familia, hace 2 meses que no ofa por el Ol tras
usar los auriculares de un aparato de radio. El examen otorri-
nolaringoldgico fue normal.

En los PEATC se constata la presencia de onda Va5 dB en
el OD, con una curva de intensidad-latencia normal, y una au-
sencia de onda V a intensidades de 105 dB en el Ol.

En la audiometria condicionada de refuerzo operante visual
(Peep-Show/ con auricular (via aérea), que se repite a los 3, 4
y 4,5 afios, se demuestran umbrales normales en el 0D, y de
65, 75, 70, 65, 65 en el Ol.

Se constata un enmascaramiento del OD a los 8 afios. El test
de Hood no muestra respuestas en la via 6sea en el Ol a esti-
mulacién maxima de 70 dB en las frecuencias testadas de 500
y 1.000 KHz, y dudosa en 2.000 KHz.

La TC de pefiascos no demostrd alteraciones significativas,
pero en la resonancia magnética (RM) de alta resolucién si se
aprecia la dilatacion del saco endolinfético (figura 2).

Discusion

El acueducto vestibular es un canal 6seo que se extiende desde
la pared medial del vestibulo hasta la superficie posterior de la
piramide petrosa. A través de este canal 6seo transcurre el con-
ducto endolinfatico. La longitud normal de un acueducto vestibu-
lar adulto es de 10 mm, con una morfologia en J invertida, deter-
minada por la posicion definitiva del saco endolinfatico’.

Se han descrito anomalias del acueducto vestibular, que van
desde la obliteracion total a una forma ampliamente dilatada.

Figura 2. Resonancia magnética de alta resolucion en el oido
izquierdo (FSE-T2, CISS-TE, SE-T1, sin y con gadolinio). Corte axial
que muestra una dilatacion del acueducto y el saco izquierdos

El didmetro del conducto vestibular oscila en un rango entre
0,4y 1 mm, segln los estudios de Wibrand et al. en huesos
temporales?.

Valvassoriy Clemis consideraron patoldgicos los mayores de
1,5 mm. Jackler y De la Cruz® presentan en su serie alguna di-
latacion de hasta 6 mm. EI didmetro del acueducto vestibular
del paciente del caso 1 fue de 2 mmy el del caso 2 de 4 mm.
La dilatacién del acueducto del vestibulo se considera un pro-
ceso con herencia autosémica recesiva, que se asocia con sor-
dera fluctuante o progresiva, con o sin sindrome vertiginoso
(presente en un 30% de los casos), y que se inicia habitualmen-
te en la infancia.

Segn la bibliografia?®, la mayoria de este tipo de malforma-
ciones (hasta un 47%) se diagnostican antes de los 5 afios.
Pueden tener una herencia autosémica, pero pueden no existir
antecedentes familiares y se detecta un leve predominio en el
sexo femenino®.

La hipoacusia neurosensorial, adquirida a menudo tras trau-
matismo cefalico, aunque sea leve, es bilateral en el 90% de
los casos, asocia displasia coclear en el 75%, y el 50% de los
pacientes tiene una anomalia de conductos semicirculares®.
Ninguno de los pacientes de los casos expuestos tenia estas
alteraciones. Tienen un mejor pronéstico si la aparicién es tar-
dfa o unilateral, como en el segundo caso.

La severidad de la pérdida auditiva no se corresponde con el
tamafio del acueducto®.

La existencia de pacientes con hipoacusia neurosensorial,
con TC normal, como el caso 2, y un conducto y un saco endo-
linfaticos dilatados (falsos negativos de la TC) permite afirmar
que la RM es una técnica mas sensible para detectar esta mal-
formacion'®.
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Sinembargo, en estos pacientes la TC resulta imprescindible
para valorar la anatomia 6sea del hueso temporal y, por tanto,
el conducto auditivo interno y el acueducto del vestibulo. Rei-
vindicamos el uso de la RM para la valoracién del saco endol-
infatico, ya que lo muestra perfectamente delimitado y bésica-
mente isointenso con el liquido cefalorraquideo, claramente
aparente en T1 (figura 2).

Otro de los puntos sobre los que se debe incidir ante este
tipo de casos, que desembocan en una cofosis hilateral, es la
posibilidad del implante coclear, teniendo ademéas presente
que muchas veces son pacientes poslocutivos, debido a una
hipoacusia progresiva y, sin duda, con muy buen pronéstico
adaptativo. El principal problema de este tipo de malformacion
es el denominado gusher, la salida masiva de liquido endolin-
fatico a través de la cocleostomia.

Sin embargo, estad comprobada la seguridad del implante en
este tipo de pacientes, como demuestra la serie de Temple et
al., que presentan el caso de 7 pacientes implantados sin com-
plicaciones quirdrgicas™.

En estos 2 casos presentados s6lo recomendamos evitar
la realizacion de deportes de contacto y establecer un
seguimiento periddico para el control de su hipoacusia,
asf como vigilar la aparicién de la enfermedad en el oido
contralateral.

Conclusion

La TC de cortes finos (1 mm) identifica el acueducto vestibular
aumentado, pero una TC normal no excluye este diagndstico,
por lo que debemos realizar una RM a todo paciente con hi-
poacusia neurosensorial unilateral para descartar ésta y otras
alteraciones asociadas. La dilatacién del acueducto del vesti-
bulo es un sindrome seguramente infradiagnosticado por
varias razones, entre las que destaca la no realizacion de es-
tudios radioldgicos completos a todos los pacientes con hi-
poacusia neurosensorial y la no familiaridad del radiélogo con

este sindrome. Muchos de estos nifios se ven abocados a una
sordera profunda bilateral, que podria beneficiarse de un im-
plante coclear. Il
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