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El sindrome del acueducto vestibular dilatado se caracte-
riza por una dilatacién del acueducto vestibular asociado
a sordera neurosensorial. Frecuentemente su evolucion
presenta un caracter progresivo y fluctuante pudiendo
cursar con periodos de mejoria o agravamientos subitos.
La fisiopatologia permanece incierta y su abordaje no esta
consensuado aun, habiendo articulos de buena rehabilita-
cioén auditiva tras la colocacion del implante coclear. Los
autores presentan el caso clinico de un joven de trece afios
de edad con historia de sordera neurosensorial fluctuante
desde la infancia. Tras descartar otras etiologias, el diag-
nostico se obtuvo a través de la realizaciéon de estudio de
imagen del oido mediante Tomografia Computarizada y
resonancia magnética. Estos revelaron ensanchamiento
bilateral del acueducto del vestibulo, sin otras malforma-
ciones. Se procedio a la colocacion de implante coclear en
el oido derecho con buena adaptacion.

Con base en este caso los autores hacen una revisiéon de
la literatura destacando las publicaciones asociadas a la
rehabilitacion auditiva por implante coclear en la sindro-
me del acueducto vestibular dilatado.
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Caso Clinico

Chico de 13 afos, primer hijo de padres sanos, no consan-
guineos. Embarazo y parto sin problemas. A los dos afios de
edad se verificd un retraso en el desarrollo del hablay en la
adquisicion del lenguaje lo que motivé una evaluacion oto-
rrinolaringoldgica, que detecté una pérdida auditiva bilateral
moderada, con otoscopia e impedanciometria normales. Las
evaluaciones para la investigacion de enfermedades infeccio-
sas, metabdlicas, auto-inmunes, asi como el estudio genético,
fueron negativas. Tras la colocacién de las protesis auditivas
electroacusticas bilaterales, inicié tratamiento logopédico
con buena progresién fonoaudioldgica. La audiometria tonal
realizada a los 6 afios revelé sordera neurosensorial bilateral
moderada. El desempefio escolar era normal, no obstante
los episodios de fluctuacion de la audicion en ambos oidos.
Tuvo lugar un agravamiento progresivo de la audicién, espe-
cialmente en el oido derecho, con pérdida completa de la
misma. A los 13 afios de edad, tras un episodio de traumatis-
mo craneoencefalico, tuvo lugar la pérdida auditiva completa
del oido izquierdo, con la audiometria tonal revelando una
pérdida auditiva profunda bilateral.

En el estudio de imagen por tomografia computariza-
da (Fig. 1) y resonancia magnética se verificé una marcada
dilatacion del acueducto vestibular, sobre todo el derecho,
con un didmetro maximo de 2,1 mm, en su porcion media.
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SUMMARY

The large vestibular aqueduct syndrome is characterized
by an enlargement of the vestibular aqueduct associated
with sensorineural hearing loss. More often it presents
as a progressive and fluctuating nature that is associated
with periods of improvement or sudden worsening. The
pathophysiology remains unclear and its approach is still
not consensual although there are reports of good hea-
ring rehabilitation after cochlear implantation.

The authors present a case of a thirteen year old boy with
fluctuating sensorineural hearing loss since childhood.
After exclusion of other etiologies, the diagnosis was
obtained by CT and MRI imaging study of the inner ear.
They revealed bilateral enlargement of the aqueduct of
the vestibule, without other malformations. We perfor-
med a cochlear implantation in his right ear with good
adaptation.

Based on this case, the authors overview the literature
with main focus on publications associated with cochlear
implantation in large vestibular aqueduct syndrome.
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Figura 1: Tomografia computarizada. Recorte axial: marcada dilatacion
del acueducto vestibular (AV) y aumento del calibre de la porcion media
del acueducto coclear (AC), mas expresivos a la derecha.

Coexistia un aumento del calibre de la porcién media del
acueducto coclear, también mas expresivo a la derecha. Las
cocleas se encontraban bien formadas, distinguiéndose los
modiolos en su interior. Los vestibulos, canales semicirculares
y trayecto del nervio facial no presentaban alteraciones de su
normal morfologia.

Se propuso la realizacién de implante coclear (IC) en el
oido derecho. La implantacion se hizo a través de la creacion
de un canal transmastoideo por abordaje del receso del ner-
vio facial (“wall up”) con alrededor de 2 mm de cocleostomia
inmediatamente anterior al nicho de la ventana redonda. La
insercion del electrodo fue completa. Se noté liquido claro
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(presumiblemente endolinfa) no pulsatil tras la cocleostomia.
La colocacion de fascia del musculo temporal permitio el
cerramiento sin problemas. Se colocé el implante Nucleus
22 (Cochlear Co., Englewood, CO). Se excluyeron nistagmo,
meningitis o fistula de liquido cefalorraquideo en el post-
operatorio inmediato, con alta a las 48 horas tras la cirugia.

Transcurridos 8 meses se realizo la evaluacién funcional y
de la discriminacién verbal a través de tests tonales y vocales
en campo libre, recurriendo a listas de fonomas y bisilabos
en “close” y “open set”. Los resultados audioldgicos fueron
satisfactorios y son exhibidos en la Fig. 2.
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Figura 2: Evaluacion funcional a través de tests tonales en campo libre
transcurridos 8 meses de la colocacion del implante coclear.

Discusién

El Sindrome del Acueducto Vestibular Dilatado (SAVD)
fue descrito por primera vez como entidad morfolégica y cli-
nica en 1978 por Valvassori y Clemis que consideraban existir
un acueducto vestibular dilatado (AVD) cuando, en la porcién
media del acueducto vestibular, el didmetro fuese mayor
que 1,5 mm'. Tipicamente esta malformacién cocleovesti-
bular tiene lugar con la presencia de sordera neurosensorial
progresiva en la fase post-lingual?3, presentandose con una
relacién de lateralidad (bilaterales vs. unilaterales) de 2:1y
una relacién F: M de 3:2'.

El sindrome del acueducto vestibular dilatado es una
de las malformaciones mas comunes asociadas a deficiencia
auditiva en la infancia presenta una asociacion frecuente
con otras malformaciones congénitas del oido interno, espe-
cialmente la displasia de Mondini, aunque ocurra mas fre-
cuentemente como una malformacién aislada'2. Representa
la causa congénita de sordez neurosensorial mas frecuente-
mente identificada en estudios de imagen*.

Desde el punto de vista clinico la audicion tipicamente los
enfermos se presentan con sordera neurosensorial progresi-
va, bilateral, de inicio postlocutivo. Alrededor de 50% de los
nifios con SAVD tendra progresion de la sordera neurosenso-
rial a lo largo de un periodo de 5 afios?.

El abordaje terapéutico permanece controvertido. Hasta
la fecha no existe ningun protocolo de abordaje que evite la
progresién de la pérdida auditiva en estos enfermos. Medidas
conservadoras, como evitar traumatismos o el barotrauma, y
tratamiento de las fluctuaciones con corticoterapia fueron
propuestos con algun exito. Las cirugias de obliteracién del
saco endolinfatico no se han mostrado eficaces®.

Antes de la década de los noventa la displasia del oido
interno era, mayoritariamente, considerada una contraindi-
cacion para el implante coclear por sospecha del mal desarro-
llo fonoaudiolégico y preocupaciones con: estabilidad y colo-
cacién de los electrodos, neuronas disfuncionales o ausentes,
riesgo de fistulas de liquor y lesiones del nervio facial’.

En 1983 la primera implantacion fue realizada con exito
en un paciente adulto con malformacion cécleovestibularé. El
implante coclear es hoy dia aceptado como una opcién en la
sordera grave a profunda en pacientes pediatricos con mal-
formaciones cocleovestibulares leves a moderadas. Diversos
estudios han descrito la implantacion coclear con suceso en
esos niflos, tanto en lo que se refiere a resultados quirtrgicos
como audiolégicos®1°. Se describe mayores riesgos quirurgi-
cos en estos enfermos, debido a alteraciones de la anatomia
del nervio facial y fistulas de liquor durante la cocleostomia
("gusher” leve o fistula de liquor pulsatil). Estas variaciones
no se han encontrado presentes en nuestro caso®'°.

Conclusiones

Nifios con malformaciones del oido interno pueden ser
implantados con seguridad, sin embargo, se debe dar impor-
tancia a la presencia de variaciones en el trayecto del nervio
facial y al desarrollo de fistulas de liquor tras la cocleostomia.

En lo que se refiere a la ganancia fonoaudioldgica, los nifios
con malformaciones del oido interno pueden presentar exce-
lentes resultados. Los predictores buen pronéstico incluyen las
malformaciones cocleovestibulares leves a moderadas: el sin-
drome del acueducto del vestibulo dilatado, la malformacion
de Mondini y la aplasia parcial de los canales semicirculares.
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