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«Las ideas no duran mucho. Hay que hacer algo con ellas.»

Santiago Ramoén y Cajal

«La verdadera ciencia ensefia, por encima de todo, a dudar.»

Miguel de Unamuno

«Vivir no es solo existir, sino existir y crear, saber gozar y sufrir y no
dormir sin sonar. Descansar, es empezar a morir.»

Gregorio Maranon

«Son vanas y estin plagadas de errores las ciencias que no han nacido
del experimento, madre de toda certidumbre.»

Leonardo Da Vinci

«Hay dos cosas infinitas: el Universo y la estupidez humana. Y del Uni-
VEerso no estoy seguro.»

Albert Einstein

«La vida es muy peligrosa. No por las personas que hacen el mal, sino
por las que se sientan a ver lo que pasa.»

Albert Einstein



Discurso para la Recepcion Piblica del Académico Electo
Ilmo. Sr. Prof. Dr. Miguel Angel Crovetto

Excelentisimo Sr. Presidente,

Excelentisimos e Ilustrisimos Sefiores Académicos,
Profesores, Doctores,

Senoras y Senores:

Esta lectura analiza, a la luz de los actuales conocimientos, las fistulas laberinticas de
los canales semicirculares, sus causas, sus signos caracteristicos y las estrategias terapéuti-
cas disponibles para abordarlas en los albores del siglo xx1. También se expondrian aspec-
tos de otras situaciones laberinticas que comparten con las fistulas de canal algunos sig-
nos vestibulares.

Pero permitanme la licencia de, en un acto como este, hacer algunas consideraciones
previas de orden personal. Soy Otorrinolaringdlogo desde hace 25 afos. Mi interés por la
Otologia se despert6 al poco de iniciar mi andadura profesional ya que de todos los con-
tenidos de mi especialidad fue la magia del oido la que me conquistd. He tenido ocasion
de formarme y de trabajar con algunos insignes Otologos, espafoles y extranjeros, y ha
sido en los Servicios de Otorrinolaringologia del Hospital de Basurto, del Hospital Pelle-
grin de Burdeos, del House Ear Institute de Los Angeles (figura 1), y en mi propia con-
sulta privada, donde he desarrollado mi actividad profesional.

El laberinto es una estructura cuyo estudio podria sistematizarse de varios modos. Mi
actividad como profesor de Anatomia Humana durante mis primeros afnos docentes y
como profesor de Otologia después, en la Universidad del Pais Vasco, me ha llevado a
explicar, una y otra vez, esta estructura a mis alumnos y debo decir que cada vez que lo
hago me siento ante un reto elegante y peligroso. Recuerdo ahora a mis maestros, los
Profesores Don René Sarrat, Don Juan Manuel Gandarias, Don José Maria Rivera,
Don José Maria Sinchez, Monsieur Michel Portmann, Mr James Sheehy o Mr Fred Linthi-
cum, cuando ante la explicacion de una estructura, funcién o enfermedad, de farragosa



el

Figura 1. Izquierda: Hospital de Basurto (Bilbao). Derecha arriba Hospital Pellegrin (Burdeos).
Abajo derecha House Ear Institute (Los Angeles)

complejidad, enarbolaban la magia del docente y hacian facil lo dificil y comprensible 1o
aparentemente indescifrable. Anos después, yo mismo, he tratado de actuar como ellos
hacian, emulando su capacidad de comunicacion y preguntindome cuando tenia dudas
sobre como expresar algo ;Como lo hubiera dicho mis maestros? No trato de ensalzar la
figura del maestro porque si. En ello hay una deuda del alma, y para estos trances no hay
mas pago posible que la ética del reconocimiento sincero. Una reflexion quiero hacer
aqui sobre la figura del maestro. Es preciso para serlo poseer el conocimiento y estimular
su crecimiento pero no basta con ello ya que es preciso compartir generosamente ese
caudal de sabiduria con los discipulos. Un maestro guarda escrupuloso respeto con quie-
nes aprenden desde el esfuerzo inteligente, estimulando al que lo necesita y promocio-
nando a quien en justicia lo merece. Ustedes, maestros e insignes Académicos de esta no-
ble Real Academia de Medicina del Pais Vasco, templo de la ciencia y de la dignidad
académica, comprenden mejor que nadie mis palabras.

El progreso del conocimiento de la medicina en general, y de la fisiopatologia y tera-
péutica en particular, no ha tenido un curso homogéneo en todas sus partes. Algunos oOr-
ganos y sistemas, bien sea por accesibilidad o porque determinados avances técnicos per-
mitieron adelantar su estudio, se han conocido antes y mejor que otros. Incluso dentro de
un 6rgano hay divergencia en cuanto a su comprension y grado de conocimiento entre
sus distintas partes. El oido interno es un érgano oculto en el penasco del temporal y por
ello su conocimiento intimo se demora. Asi, durante buena parte del siglo xix se consi-
der6 que todo el oido interno, incluyendo al caracol, los canales semicirculares y las vesi-
culas otoliticas, tenia una funcion exclusivamente auditiva ignorando la posibilidad de
que hubiera en el oido interno estructura alguna relacionada con la conservacion del
equilibrio y la postura corporal (1). La profundidad e inaccesibilidad de las estructuras in-
tratemporales han retrasado las investigaciones de las mismas; Asi, por ejemplo, el gan-
glio de Scarpa se retrasd en su descubrimiento hasta el ano 1789 (2), y so6lo en 1874 se
elucido la forma de actuacion de la capula de los canales semicirculares (3). Teniendo en
cuenta que para analizar la fisiopatologia de una enfermedad es preciso conocer su causa



y el mecanismo de desarrollo de la misma, se comprende que en estas circunstancias el
progreso del conocimiento de la fisiopatologia del laberinto haya sido tardio y que exis-
tan atn grandes lagunas en su conocimiento.

El nacimiento de la Otoneurologia tuvo lugar a principios del siglo xx y su origen esta
asociado a la figura del Profesor Barany (figura 2) que supo leer con notable acierto den-
tro del laberinto, superando el errébneo concepto de que las maculas otoliticas eran es-
tructuras cuya funcion consistia en controlar el tono muscular del organismo, y que no
eran capaces de suscitar respuestas nistigmicas ya que estas se originaban Gnicamente
por estimulo de los canales semicirculares (4).

Figura 2. Robert Barany. Premio Nobel en 1914. Tuvo noticia de este galardon
estando preso de los rusos, en el curso de la primera guerra mundial

El estudio del laberinto y de sus conexiones nerviosas ha confundido a muchos inves-
tigadores y engrandecido a otros tantos pero hoy no quiero dejar de citar a tres compa-
triotas sobresalientes en el estudio del oido interno, sin cuyas aportaciones la Otoneurolo-
gia conocida no seria la misma.: Don Santiago Ramon y Cabal, El Prof. Lorente de NO vy el
Prof. Vicente Honrubia, todos ellos miembros insignes de una saga cientifica prodigiosa
(figura 3). Lo emocionante de esta historia de investigadores esparioles, emigrados los dos
ultimos a Estados Unidos, es que fue el propio Don Santiago quien la inaugurd, facili-
tando su nacimiento, cuando escribié una carta al Dr. Lorente de N6 para ser recibido
como Becario con el Prof. Bariny (5). Cuando mas tarde Lorente de N6 emigrd a Estados
Unidos y se asentd como reconocido otoneurdlogo en aquel pais, fue mentor del profe-
sor Honrubia a quien ayudo enormemente en su salto a aquel pais, facilitando su desarro-
llo como investigador (6).

Entremos ahora en la materia cientifica de esta lectura. Los textos de fisiologia actua-
les sefialan que el laberinto anterior, el caracol (figura 4), es una estructura con funcién
exclusivamente auditiva, mientras que el laberinto posterior, integrado por los canales se-
micirculares y el utriculo y siculo, tiene una funcion vestibular (7). El estimulo fisiologico
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Figura 3. Imdgenes de D. Santiago Ramoén y Cajal y los profesores Lorente de N6 y Vicente Honrubia

Figura 4. Esquema del oido. Se distinguen las tres rampas del caracol: media, vestibular (rv)
y timpanica (1t). Notese como en el inicio de la rampa vestibular, enfrentados a la platina,
se encuentran el saculo (s) y el utriculo (1)
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Optimo para el caracol es la vibracion sonora, mientras que para el sistema vestibular lo son
las aceleraciones, las angulares para los canales semicirculares y las lineales para las vesicu-
las otoliticas. Asi, la funcion del utriculo y el saculo es la de transformar las aceleraciones li-
neales dependientes de las fuerzas gravitatorias en estimulos bioeléctricos que, debida-
mente vehiculizados al sistema nervioso central permiten, mediante las oportunas
respuestas efectoras, realizar un control de la bipedestacion; es decir que nos proveen de
informacion gravitacional necesaria para percibir nuestra verticalidad y facilitar los oportu-
nos reflejos posturales. En este sentido podemos afirmar que utriculo y siaculo son gravicep-
tores. Un ejemplo de su actividad como tales lo encontraremos en el analisis del reflejo ge-
neral de enderezamiento, distinto del reflejo medular del mismo nombre, ya que el primero
es en realidad un conjunto sumatorio de reflejos cuyo resultado final es el enderezamiento
corporal. Podriamos definir el reflejo de enderezamiento corporal como la suma compleja
de respuestas neuromusculares dirigida a restablecer la posicion erecta normal del cuerpo,
oOptima, cuando ha sido desplazado de la misma. Desde luego que en este complejo «e-
flejo» también participan otros receptores corporales, vestibulares, visuales y propioceptivos.
En el reino animal abundan los ejemplos de complejas reacciones de enderezamiento efi-
caz que permiten al animal caer sobre sus patas aunque este sea lanzado al aire desde cual-
quier posicion, invertida por ejemplo; y puede que el campedn popular del endereza-
miento en caida libre sea el gato. Permanezcamos aun en el reino animal para apuntar un
dato clave y es que debe observarse que el enderezamiento eficaz se inicia siempre por
un movimiento cervical; Asi, los cuidadores de animales peligrosos cuando anestesian a sus
presas para manipular sobre sus cuerpos esperan a que su cuello este inmoévil antes de
acercarse a los mismos, aunque sus patas se muevan, y abandonan el lugar en cuanto los
animales recuperan sus movimientos cervicales, por ser ello premonitorio de un endereza-
miento del animal. Ya en el humano, uno de los primeros esbozos de enderezamiento en
el nino de dos meses, cuando se le coloca en dectbito prono, es la extension de su cuello.
Ejemplos equivocados y acertados de la trascendental extension cervical implicada en la
reaccion general de enderezamiento del humano podemos verlas en las imdgenes que ve-
mos en las figuras 5 y 6. La primera (figura 5) pertenece a una iluminacion del Beato de
San Andrés de Arroyo que fue realizada en el siglo xur; La ilustracion representa a cuatro
personajes expulsados del cielo. Estos, se precipitan desde el cielo al infierno, arriba y
abajo en términos fisicos, en situacion tal que la cabeza se sitGa en posicion caudal res-
pecto al resto del cuerpo. Son dngeles sin alas, expulsados del paraiso, castigados, con ros-
tros grotescos, y situados de perfil. Los angeles presentan una situacion cervical de aparente
reposo, sin extension alguna. Se ve que no hay esbozo alguno de enderezamiento; Este
lleva al sujeto a mantener la cabeza en posicion normal aunque el resto del cuerpo adopte
una postura contraria al equilibrio fisiologico y ello se logra mediante una extension cervi-
cal previa a cualquier otro movimiento corporal. La razoén por la que la extension cervical
precede a otros movimientos corporales es que al hacerlo se disparan los demas mecanis-
mos de enderezamiento corporal global. Esta posicion queda magnificamente representada
en la obra de Georges Seurat El circor de 1891 (figura 6) en la que el acrobata realiza un
salto durante el cual su cuerpo queda invertido, con los pies en lo alto, y sin embargo hay
una extension cervical, completamente compatible con el reflejo de enderezamiento, que
facilitara la recuperacion final del equilibrio. El reflejo de enderezamiento cefalico tiene un
origen laberintico y habida cuenta de que la caida vertical tiene un componente de acelera-
cion lineal la implicacion en el mismo de las maculas otoliticas es evidente.
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Figura 5. Iluminacion del Codice de San Andrés de Arroyo, del siglo xur. En la zona central
se observan a cuatro personajes expulsados del cielo que se precipitan al infierno,
en situacion tal que la cabeza se sitiia en posicion caudal respecto al resto del cuerpo.
Los dos personajes de la izquierda presentan una situacion cervical de aparente reposo,
sin extension alguna. El cuarto, a la derecha de la escena, presenta una discreta extension cervical
en relacion con la direccion vertical de caida. El tercer sujeto presenta una leve,
incierta casi, extension cervical

Figura 6. En la obra «El circo» (Georges Seurat 1891), un acrobata varon,
realiza un salto durante el cual su cuerpo queda invertido: Notese, sin embargo, que el personaje
realiza una extension cervical, origen del reflejo de enderezamiento, que facilitara la recuperacion
final del equilibrio en una caida de estas caracteristicas
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Centremos ahora nuestra atencion en el estudio algunas funciones del siculo y el
utriculo en determinadas situaciones laberinticas, no directamente relacionadas con su ac-
tividad funcional como gravireceptores. Hace muchos anos ya, casi 30, mi profesor de fi-
siologia, D. Juan Manuel Gandarias, nos explicaba, que un receptor sensorial es muy sen-
sible a la clase de estimulo para el que esta disefado pero, anadia, también podria
responder a otra case de estimulos si estos eran aplicados a intensidades elevadas. Enton-
ces, podemos preguntarnos, ¢inicamente responden los receptores de las maculas otoliti-
cas a las aceleraciones lineales?. La respuesta a esta pregunta requiere de algunas conside-
raciones previas. Veamos:

El laberinto 6seo posee una dindmica fisica que esta perfectamente integrada en su fi-
siologia. Se trata de una estructura rigida y hueca que posee dos ventanas, oval y re-
donda, selladas elasticamente, que realizan micromovimientos en fase en respuesta a los
sonidos. Fruto de su desfase de movimientos es la generaciéon de una onda viajera que re-
corre la coclea. Se infiere que la arquitectura de estas ventanas condiciona una dindmica
de las mismas que afecta Gnicamente al caracol y que no parece inducir cambio alguno
en el laberinto vestibular. Es cierto que la platina del estribo, unida a los bordes de la
ventana oval por el ligamento estapedovestibular realiza, cuando se mueve por efecto de
la mecanica sonora del oido medio, microexcursiones en el interior del vestibulo, y que
esa dindmica esta enfrentada con el utriculo y saculo vecinos, pero la fisiologia cldsica no
considera que esta proximidad tenga traduccion funcional (figura 7). Sin embargo, la dis-
tancia existente entre la platina del estribo y las vesiculas vestibulares es minima (8,9) y
varia segin la zona, siendo menor en la parte posterior de la platina, 0.59 mm entre
utriculo y platina, y mayor en la parte anterior de la misma donde hay 1.51 mm entre es-
tas estructuras (figura 8). El siculo situado mas anteriormente se encuentra a una distan-
cia de aproximadamente 1.28 mm de la platina. Dada la cortisima distancia existente entre
la platina del estribo y las vesiculas otoconiales podria pensarse que la escasa perilinfa
que las separa, al ser, alternativamente, impelida o atraida por las excursiones platinares,
determina algin grado de afectacion en las paredes membranosas de siculo y utriculo.

Figura 7. Seccion histologica del temporal, realizada sobre la ventana oval y la platina (pt).
Notese como el utriculo (1) y el sdaculo (s) estan enfrentados, muwy proximos, a la platina del estribo
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Figura 8. En el centro de esta imagen puede verse el vestibulo. Notese que la platina del estribo
estd muy cercana al utriculo (distancia b) y al saculo (distancia a)

Este compromiso, siguiendo la logica de este comentario, serd mayor cuanto mis cerca
estén ambas estructuras y cuanto mayor sea la excursion platinaria. Recientemente, Bac-
kous et al (8) han encontrado que un 26% de las preparaciones histologicas analizadas de
temporales humanos presentan tractos fibrosos que unen la platina del estribo a la cara
lateral del utriculo. Se induce de estos hechos que en aquellos casos en los que platina y
vesiculas estén unidas fisicamente por fibrosis, situacion conocida como vestibulofibrosis,
el movimiento platinar afectara en mayor medida a las vesiculas adheridas a la misma y la
«estimulacion» sufrida por sus estructuras sensoriales seran mis importantes (10). Otro fac-
tor cuya importancia encontramos notable es el hecho de que de forma natural la onda
elastica sonora generada por el movimiento en fase de las ventanas laberinticas en res-
puesta al sonido discurre en un sentido anterior, hacia el caracol, y por tanto, al menos
conceptualmente, afecta mas al siculo que al utriculo debido a la posicion mas anterior
del primero. Dicho esto, cabe preguntarse sexiste alguna posibilidad de que los movi-
mientos platinares, provocados por el sonido, o por variaciones de presion en el oido
medio, afecten a los 6rganos otoliticos? Y si sucediera, stendria esto alguna repercusion fi-
siologica?



Las respuestas a estas preguntas vienen dadas por los siguientes experimentos: Los so-
nidos tipo click, emitidos a una intensidad superior a los 95 dB sobre el umbral auditivo
del sujeto y de una duracion de 0.1 milisegundos, aplicados a uno de sus oidos, produ-
cen un potencial inhibitorio de breve latencia y gran intensidad sobre el musculo esterno-
cleidomastoideo homolateral (p1-n1) (figura 9); se trata de un potencial positivo-negativo
a 13 y 23 milisegundos respectivamente. Este potencial muscular en respuesta a un so-
nido queda abolido tras la neurectomia del nervio vestibular (11). Sin embargo, esta res-
puesta muscular al sonido no se ve afectada aunque el paciente sea sordo neurosensorial
profundo y no pueda oir los clicks emitidos a altas intensidades, pero se ve abolida si la
hipoacusia del paciente es de tipo transmisivo ya que la intensidad del estimulo se ve mi-
tigada por alteraciones en el sistema de conduccion del sonido (12,13). A esta respuesta
muscular (pl-nl) frente al estimulo sonoro le denominamos Potencial Vestibular Miogé-
nico Evocado (PVME) y esta relacionada linealmente con la intensidad del estimulo so-
noro y con la energia acustica que llega al oido interno pero no con la activacion coclear
en respuesta al sonido. Los estimulos sonoros mas usados son los de tipo «lick» y los
«one bursts» de distintas frecuencias. La latencia y la amplitud de los PVME dependen de
la intensidad del sonido, siendo mas cortas las latencias y mayores las amplitudes cuanto
mayor es la intensidad del estimulo sonoro (figura 10). Queda por dilucidar el origen sen-
sorial del arco reflejo que sostiene el PVME. Asi, en el campo experimental, y sobre fibras
nerviosas vestibulares de distintos animales de experimentacion, se han obtenido los si-
guientes hallazgos: Young et al (14) demostraron experimentalmente que con intensida-
des superiores a 100 dB SPL a frecuencias comprendidas entre 200 y 400 Hz obtenian res-
puestas en los aferentes vestibulares, especialmente saculares; Didier y Cazals (15)
encontraron respuesta vestibulares en las fibras saculares en respuesta a estimulos acusti-
cos apropiados; Mc Cue y Guinan (16) encontraron que son las fibras saculares las que
responden a estimulos sonoros emitidos a intensidad de 90 a 100 dB y frecuencias com-
prendidas entre 100 y 3.000 Hz; Murofushi et al (17) demostraron que el saculo es el re-
ceptor vestibular que responde a los sonidos de mas baja intensidad. Segin estos y otros
experimentos, sobre animales, el reflejo vestibulo colico llamado PVME, posiblemente di-
sinaptico, se origina en el siculo y se transmite por el fasciculo nervioso vestibuloespinal
ipsilateral a las neuronas motoras del musculo esternocleidomastoideo (18).

Figura 9. Grdfico de unos potenciales vestibulares miogénicos evocados obtenidos por estimulo
sonoro tipo click. Puede verse las dos ondas p1-n2 en forma de oscilaciones muy evidentes.
La imagen de la derecha representa la forma de colocar el estimulador y los electrodos en el paciente
para obtener ese grdfico, con el equipo adecuado
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Tigrmza an miliscguedos

Figura 10. Arriba: Grdfico del registro de PVME a distintas intensidades de click.
Notese como la amplitud y latencia de las respuestas son lineales con la intensidad del estimulo
sonoro. Abajo: Grifico del registro de PVME a distintas frecuencias de estimulo tipo Tone Burst

Se ha demostrado que los sonidos no solamente inducen reflejos cervicales vestibulo-
colicos, como los anteriormente descritos, sino que también evocan respuestas vestibu-
loespinales a modo de reflejos vestibuloposturales (19); Asi Russolo (20) trabajando con
humanos encuentra que los estimulos de 500 Hz y 115 dB HL aplicados monoauralmente
provocan reflejos vestibuloposturales con desviacion corporal dirigida al oido estimulado,
y relaciona este reflejo con una funcion sacular, sefialando que el mismo tiene valor se-
miologico.

Sin embargo, otros autores, trabajando en situaciones clinicas, senalan que el utriculo
podria también estar implicado en respuestas vestibulares originadas a partir de movi-
mientos estapediales (19,21,22). Asi, cuando hay una tercera ventana laberintica, anomalia
que vemos, por ejemplo, en las dehiscencias de canal semicircular superior, la nueva
forma de propagacion de la onda elastica sonora varfa originard una nueva mecinica de
fluidos laberinticos que debe discurrir entre la ventana oval y la tercera ventana; Considé-
rese ahora que el utriculo, mas que el siculo, se interpone entre la platina del estribo y
esa tercera ventana 6sea laberintica, lo que podria condicionar una probable estimulacion
del utriculo, sin perjuicio de otras acciones (figura 11).

Los antecedentes de estos conocimientos tenemos que buscarlos, en los experimentos
de Tullio, publicados entre 1928 y 1938 (23,24); en efecto, Tullio observo respuestas ocu-
lares, cefilicas y corporales en conejos sometidos a estimulos actsticos de muy alta inten-
sidad y completd sus observaciones al obtener estas mismas respuestas corporales a in-
tensidades de estimulo sonoro muy inferiores siempre que se realizaran fistulas en los
canales semicirculares de los animales de experimentacion. Desde la publicacion de estos
experimentos, conocemos con el nombre de fenémeno de Tullio a la aparicion de sinto-
mas vestibulares (alteracion postural, vértigo, osciloscopia, nistagmus) en respuesta a los
sonidos.
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Figura 11. Notese que en esta figura existe una tercera ventana laberintica patologica.
Se trata de una anormal apertura del canal semicircular superior.

Obsérvese que el utriculo queda interpuesto entre la ventana oval y la «tercera ventana laberinticay.
La transmision de las ondas de presion generadas por el movimiento de la platina del estribo
sufrivan una «disipacion» en direccion al canal semicircular superior, lo que podria provocar

respuestas vestibulares anomalas en el utriculo interpuesto, sin perjuicio de otras acciones

Se ha comprobado que, en el hombre, el fendbmeno de Tullio aparece en distintos
procesos patologicos, entre los que citaremos los siguientes: Erosion de la cipsula oOtica
causada por la sifilis congénita (25), fistula en el laberinto vestibular (26,27,28,29), vesti-
bulofibrosis en el curso de una enfermedad de Méniere (30) o si hay una subluxacion del
estribo con hipermovilidad del mismo (31). También se ha descrito el fenémeno de Tullio
en la fenestracion de canal semicircular externo (32), en anormalidades congénitas del de-
sarrollo del temporal (33), en la enfermedad de Lyme, en algunos estapedectomizados, en
el barotrauma (34), y en traumatismos laberinticos (35,36,37) (figura 12).

Hemos detallado como el aparato vestibular, utriculo y siculo, responden a acelera-
ciones lineales y a estimulos actsticos, pero jresponden estas vesiculas a otra clase de es-
timulos? La respuesta es si, ya que también lo hacen, en determinadas circunstancias pato-
logicas, a variaciones de presion del espacio perilinfatico. Clasicamente se reconocen dos



Aparicion del signo de Tullio

— Sifilis congénita (1936).

— Fenestracion del CSE (1952).

— Fistula del laberinto vestibular (1956).
— Vestibulofibrosis (Meniere) (1967).

— Subluxacién del estribo (1970).

— Malformaciones congénitas (1971).
—Dehiscencia del CSS (1998).
—Trauma y barotrauma laberintico.
—Fenestraciones y estapedectomia.

Figura 12. Situaciones clinicas patologicas
en las que aparece un fenomeno de Tullio

tipos de movimientos oculares, netamente vestibulares en su origen, en respuesta a los
cambios de presion; Estas respuestas se detectan Gnicamente en algunos procesos patolo-
gicos, como por ejemplo la existencia de fistula perilinfitica. Son los siguientes:

—El signo de Hennebert, que ya se describié en 1911 (22,38) consiste en una lenta
desviacion ocular que se mantiene mientras lo hace la presion ejercida en el con-
ducto auditivo externo, acompanado de un nistagmo transitorio de uno o dos se-
gundos de duracion.

—1La otra respuesta ocular es el signo de la fistula en la que hay un nistagmo en el
plano del canal semicircular fistulizado que dura unos 10 segundos mientras se
mantiene la presion sobre el conducto.

La diferencia entre estos dos movimientos oculares no solo estd en la duracion de los
mismos sino que difieren también en su vector y por tanto en su origen vestibular (22). El
signo de Hennebert no solamente se ha descrito en presencia de fistulas laberinticas sino
que ha sido informado en pacientes que presentan acoplamiento de la platina del estribo
con las vesiculas otoconiales en la enfermedad de Méniere (39).

Mas recientemente se ha descrito un nuevo signo ocular inducido por estimulos sono-
ros. Se trata de una respuesta vestibular que Dietrich (19) describié y denomind Reacciéon
de Inclinaciéon Ocular, que se presenta en algunos pacientes, y que se compone de la si-
guiente triada de fendmenos: inclinacion ipsilateral de la cabeza hacia arriba, torsion ocu-
lar conjugada, y movimiento disconjugado de los ojos hacia arriba con hipertropia del ip-
silateral, y todo ello con un componente fasico inicial (figura 13). Esta inclinacién ha sido
comunicada en pacientes que presentaban fistula laberintica pero sobre todo en un grupo
de pacientes en los que existe un estribo hipermévil, subluxado, o una rotura de venta-
na (19). Anos mas tarde Ostrowski (22) encontrd en tres pacientes afectos de «presunta»
fistula laberintica una desviacidon conjugada y rotacional de ambos ojos frente a estimulos
presores en el conducto auditivo externo en sentido contrario al oido estimulado, deno-
minando al fendbmeno «Respuesta Ocular Inducida por Presion», consistente en una tor-
sidn ocular paroxistica, y que identifico con la recién descrita Reaccion de Inclinacion



Inclinacion ocular paroxistica

Figura 13. La inclinacion ocular paroxistica incluye: inclinacion ipsilateral de la cabeza
bacia arriba, torsion ocular conjugada y movimiento disconjugado de los ojos hacia arriba
con hipertropia del ipsilateral. El movimiento ocular tiene un componente fdasico

Ocular de Dietrich. Ambos autores consideran que esta respuesta tiene un origen utricu-
lar, opinién que mas tarde, una vez conocido el sindrome de dehiscencia de canal semi-
circular superior, fue parcialmente sustentada por Minor (21).

En condiciones de normalidad el laberinto 6seo envuelve al laberinto membranoso y
al espacio perilinfatico existiendo solamente dos regiones de complianza elevada, que
son las ventanas oval y redonda (figura 14). La alteracion de la complianza del laberinto

Figura 14. En el laberinto oseo normal solo hay dos zonas de complianza elevada. La ventana oval,
y la redonda, que en esta imagen aparecen abiertas pero que debe recordarse que ambas
estan cerradas por estructuras eldsticas, la platina con su ligamento tapa la ventana oval

v la membrana de la ventana redonda cierra su homonima (v: vestibulo)
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en situaciones como las apuntadas en la figura 12 crea una situacion excepcional que
conlleva una alteracion de la mecanica laberintica de rasgos comunes. Se comprende en-
tonces que una fistula perilinfitica espontdnea, la dehiscencia del canal semicircular supe-
rior, la fistula laberintica secundaria a la erosion 6sea de un canal semicircular en el curso
de una otitis colesteatomatosa o de un procedimiento quirargico, aunque de origenes
muy distintos compartan algunas manifestaciones clinicas (40).

Centremos ahora esta lectura sobre las fistulas y dehiscencias de canales semicircula-
res ya que su estudio ha sido una linea de investigacion en la que he estado particular-
mente interesado. Historicamente las fistulas laberinticas mas comunes, y mas estudiadas,
han sido las fistulas de canal semicircular externo. Estas fistulas tienen dos origenes: En el
inicio de la cirugia de la otosclerosis los otdlogos realizaban fenestraciones quirtargicas del
canal semicircular externo con la intencién de crear una ventana alternativa a la oval obli-
terada (41,42,43), y aunque el procedimiento esta en desuso y contraindicado en la actua-
lidad, una parte de la experiencia acumulada sobre las fistulas laberinticas procede de
aquellos pacientes, de los que atn hay algunos vivos. No obstante, y con mucho, las fis-
tulas de canal semicircular externo mas comunes son las asociadas a la existencia de otitis
media cronica colesteatomatosa (figura 15) ya que el 90% de las fistulas laberinticas aso-
ciadas al colesteatoma invasivo de oido medio presentan esta localizacion, siendo el 10%
restante fistulas del canal semicircular posterior, superior y promontorio. Crovetto y cols
(44) encontraron 10 fistulas de CSE sobre 97 pacientes operados de colesteatoma inva-
sivo, lo cual ofrece un porcentaje de fistulizacion laberintica similar a los que otros auto-
res han comunicado para la misma enfermedad (45,46). La experiencia acumulada en el
diagnoéstico y tratamiento de estas fistulas laberinticas nos ha permitido confirmar algo
que resulta clave en nuestra opinion, y es que algunas de estas fistulas laberinticas son
bastante asintomadticas en el momento del diagnostico, mientras que otras manifiestan sin-

Figura 15. Arriba: Imagen otoscopica en la que existe una perforacion atical
2y un colesteatoma en su interior (flecha).
Abajo: La tomografia computarizada demostro la presencia de una fistula laberintica
en el canal semicircular externo (flecha). El paciente, de 46 arios, no tenia sintomas vestibulares
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dromes vestibulares mas o menos floridos. En nuestra practica hemos encontrado y co-
municado casos de pacientes que presentaban una fistula laberintica extensa sobre el ca-
nal semicircular externo, confirmada quirargicamente, y que eran asintomdticos a pesar
de tener activo y funcional el laberinto vestibular; No obstante hemos de sefalar que 8 de
las 10 fistulas que hemos comunicado en ese mismo trabajo presentaban sintomas vesti-
bulares en diverso grado en el momento del diagnostico. De acuerdo a su tamafo y agre-
sividad nosotros hemos propuesto la siguiente clasificacion de fistulas laberinticas asocia-
das a colesteatoma (figura 16):

1. Fistulas puntiformes de didmetro menor de 1 mm y conservacion presumible del
endostio.

2. Fistulas grandes y superficiales, con lisis 6sea mayor de 1 mm de didmetro pero
presumible conservacion del endostio.

3. Fistulas penetrantes, al margen de su tamano, con presumible compromiso del en-
dostio.

Clasificacion de las fistulas laberinticas del CSE

—Menores de 1 mm y conservacion del endostio.

—Lisis mayor de 1 mm de diametro, pero presu-
mible conservacién del endostio.

—Fistulas penetrantes, al margen de su tamafo,
con presumible compromiso del endostio.

Figura 16. Nuestra clasificacion de las fistulas
de canal semicircular externo asociadas a colesteatoma

La forma inicial de conocer el tamafno y la penetracion del endostio era la palpacion
de la matriz con instrumento romo de cabeza de 1 mm de didmetro en la zona fistulizada.
Posteriormente, el advenimiento de la mejora en la calidad de las imagenes TC permite
aproximarse radiologicamente con mayor precision al tamano presumible del fallo dseo.
Una combinacion de todos estos datos permite clasificar, con razonable aproximacion, las
fistulas laberinticas de acuerdo a esta clasificacion. Nuestra estrategia quirargica, de
acuerdo con estos criterios, es original en el sentido del tratamiento de la matriz que ta-
piza la fistula; En las figuras 17,18 y 19 se ilustra nuestra aportacion técnica al tratamiento
de las fistulas laberinticas del canal semicircular externo. El procedimiento consiste en
realizar una mastoidectomia radical clasica y descubrir la zona fistulizada sin levantarla.
Posteriormente y en el caso de fistulas laberinticas del tipo 2 y 3 de nuestra clasificacion
dejamos in situ la matriz epidérmica que cubre la fistula y un ribete de matriz, en colgajo,
en continuidad con aquella (figura 17); Durante el tiempo de reconstruccion timpanopas-
tica (figura 18) se cuida de que el autoinjerto de fascia temporal usada para funcionalizar
la intervencion se solape bajo el colgajo de matriz colesteatomatosa (figura 19), de forma
que reconvirtamos al colesteatoma agresor en colaborador durante la neoepiteliacion del
injerto (44). Es cierto que de este modo no hay cierre quirargico de la fistula pero, al mar-
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Figura 17. Esta imagen representa el final de una mastoidectomia radical.
Notese como se ha conservado una parte de la matriz colesteatomatosa,
que cubre una zona fistulizada del canal semicircular externo, asi como un ribete
epidérmico anterior en continuidad con aquella, que se apoya en el canal de Falopio

Figura 18. Esta imagen representa la preparacion de la cavidad, a fin de lograr una buena funcion
auditiva. Notese como se ha colocado una columela entre mango del manrtillo y platina del estribo.
También se ha colocado un fragmento de cartilago sobre el dtico interno,
para facilitar la estabilidad de los injertos
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Figura 19. El autoinjerto de fascia temporal se coloca bajo el resto timpanico y el mango del martillo
'y remonta sobre el cartilago aplicado al datico interno.
Notese como, ademads, se apoya en el canal de Falopio y se solapa bajo el ribete epidérmico
conservado en continuidad con la matriz que cubre la zona fistulizada

gen de no tomar riesgo de sordera asociada a la apertura del espacio laberintico, todos
los pacientes intervenidos se han librado de sintomas vestibulares cronicos lo cual tiene,
en nuestra opinion, un importante significado que es el siguiente: La presencia de una
fistula laberintica cerrada por tejido blando, como es la piel completa y sana, estabiliza al
paciente y le deja libre de sintomas laberinticos, salvo que se manipule sobre la propia
fistula, lo cual no sucede durante la vida normal. Y todo ello sin riesgo anadido. Y es
que, posiblemente, los sintomas vestibulares asociados a la fistula laberintica por coles-
teatoma se derivan del proceso inflamatorio y expansivo de la lesion, y eliminado ese
factor mediante cirugia se estabiliza la funcion vestibular. La ausencia de sintomas vesti-
bulares en algunos pacientes que tienen fistulas laberinticas demostradas es un hecho
contrastado (47), aunque eso no quita para que otros pacientes que las presentan si que
padezcan sintomas vestibulares y en esos casos la fistula debe ser cerrada quirtrgica-
mente (21,44,48).

En este estado del conocimiento, Minor et al, en 1998 (49) informaron sobre ocho pa-
cientes que presentaban vértigo y nistagmo en respuesta a sonidos intensos (un feno-
meno de Tullio) o al realizar la maniobra de Valsalva; se trataba de pacientes que sufrian
desequilibrio cronico; Estos autores demostraron con evidencia radiologica y quirdrgica
que esos 8 pacientes sufrian una dehiscencia del canal semicircular superior en forma de
fistula localizada en el extremo apical del canal 6seo (figura 20). Los movimientos ocula-
res, cefalicos y corporales, que los pacientes afectos de este sindrome presentan en los
distintos test clinicos son los esperables en respuesta al estimulo o inhibicion del canal se-
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Figura 20. TC coronal del oido derecho en un paciente que presentaba un fenomeno de Tullio
y un desequilibrio crénico. Notese como el canal semicircular superior estd dehiscente
en su region apical (flecha blanca), quedando en la eminencia arcuata una comunicacion
anormal entre el espacio perilinfatico y el espacio intracraneal.
El tegmen timpani adyacente también esta debiscente

Figura 21. En este esquema se representan las vias excitatorias del canal
semicircular superior derecho, y su inervacion terminal en la musculatura extrinseca del ojo
(miisculo recto superior ipsilateral y al oblicuo inferior contralateral).

Los impulsos excitatorios de las terminaciones nerviosas de dicho canal causaran,
por tanto, la desviacion de los ojos hacia arriba y en rotacion externa del ojo contralateral.
Los centros de sinergia ocular hardan que ambos ojos se desplacen armonicamente
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micircular superior. Todo ello es consecuencia de la existencia de una tercera ventana en el
laberinto, al margen de la oval y la redonda, que crea unas condiciones singulares en el mo-
vimiento de los liquidos laberinticos en respuesta a su dinamica (figura 11). En los sujetos
afectos de dehiscencia de canal semicircular superior, la maniobra de Valsalva positiva crea
un gradiente de presion entre el oido medio y la perilinfa vestibular que puede ser disipado
por la tercera ventana, lo que conlleva un flujo perilinfitico y endolinfatico ampulifugo, es
decir excitatorio. Inversamente, la maniobra de Valsalva negativa, o la compresion de la yu-
gular interna del lado en estudio, crea un gradiente de presion positiva inverso, esta vez a fa-
vor del laberinto, que es disipado por las ventanas oval y redonda, lo que lleva a corrientes
ampulipetas que son inhibitorias en este canal. Las respuestas al sonido, de cardcter excitato-
rio, son mas discutibles ya que su origen podria estar en una rectificacion del movimiento
normal del estribo a altas intensidades, a una asimetria en las respuestas excitatorias-inhibito-
rias asociadas a la fase del movimiento platinar (50), o a una respuesta de cierre en fase de
las aferentes vestibulares (14). Las respuestas excitatorias del canal semicircular superior so-
bre la musculatura ocular se deducen del hecho de que las vias nerviosas excitatorias del ca-
nal semicircular superior estimulan al musculo recto superior ipsilateral y al oblicuo inferior
contralateral (51,52), por lo que ante una excitacion de la ampolla del canal semicircular su-
perior el desplazamiento ocular tendra dos componentes, uno vertical de direccion cefilica y
otro rotatorio de forma que el polo superior del ojo contralateral rota hacia fuera y el ipsilate-
ral hacia dentro (figura 21); asi frente al estimulo, sonoro o presor, de un oido derecho
afecto del sindrome el movimiento del ojo serd hacia arriba y con la misma rotacion que las
agujas del reloj (desde el punto de vista del examinador), este desplazamiento se vera com-
pensado por sacadas correctoras, lo que causa un nistagmo vestibular vértico-rotatorio de di-
reccion contraria al de la fase lenta del nistagmo que acabamos de describir (53). Los pacien-
tes afectos del Sindrome de Canal Semicircular Superior Dehiscente presentan, en las
pruebas vestibulares los siguientes hallazgos (figura 22), que deben ser evaluados con gafas
de Frenzel si se trata de respuestas nistagmicas o, mejor atin, mediante videonistagmografia.

1. Nistagmo vestibular, y vértigo, inducido por sonidos. Sucede en el 88% de los ca-
sos (2). Las respuestas mas evidentes se obtienen enviando al paciente, por via aé-
rea, sonidos entre 90 y 110 dB de frecuencias entre 250 y 2.000 Hz (21,54).

Hallazgos del sindrome de dehiscencia de canal semicircular superior

— Confirmacién radioldgica.

—Fendmeno de Tullio con nistagmo vestibular.

— Nistagmo vestibular ante cambios de presién en oido medio y LCR.
—PVME anormal.

—RVO anormal.

—Nistagmo pendular sincrénico con el pulso.

Figura 22. Hallazgos presentes en los pacientes afectos de sindrome de debiscencia de canal
semicircular superior. Es obligado, para su diagnéstico de certeza, la evidencia radiologica
como la que se presenta en la figura 20. El fenémeno de Tullio es casi universal en estos casos
y el PVME suele confirmarlo. Los otros signos son secundarios y no siempre tienen el mismo valor
semiologico y/o estan presentes
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2. Nistagmo vestibular, y fugaz desequilibrio, de idénticas caracteristicas idénticas al
descrito en el apartado anterior, en respuesta a cambios de presion positiva en el
oido medio (21). La presion puede ser ejercida con una pera de goma aplicada
al canal auditivo externo o haciendo la maniobra de Valsalva positiva. Si la pre-
sion ejercida en el conducto auditivo es negativa, o se invita al paciente a hacer
una maniobra de Valsalva negativa se obtendran respuestas opuestas y simétricas
a las anteriores.

3. Otras exploraciones vestibulares, mas novedosas, pero que requieren equipos especi-
ficos de estimulo y registro de respuestas para ser evaluados son el Reflejo Vestibulo-
Ocular (RVO) y el Potencial Vestibular Miogénico Evocado (PVME) (15,18, 21,55).

a. Reflejo Vestibulo-Ocular (RVO) evocado por click sonoros, de amplitud elevada
y de aparicion por debajo del umbral normal (55). En condiciones normales no
hay respuesta ocular refleja frente a estimulos sonoros tipo click a intensidades
de 110 dB, o si existen estas tienen una amplitud infima. En sujetos que presen-
tan una dehiscencia del canal, sin embargo, hay respuestas oculares a estimulos
frente a click de 80 y 90 dB con latencias de 7,5 ms y amplitudes elevadas. No
hay acuerdo universal sobre si el origen del RVO es el CSS o el saculo.

b. Alteracion del Potencial Vestibular Miogénico Evocado (PVME) en respuesta a
click sonoros que aparece a umbrales por debajo de la normalidad y lo hacen
con amplitudes mas elevadas de lo normal (56).

Recientemente, Colebatch (47) ha identificado otro posible signo de fistula perilinfatica,
que consiste en un nistagmo pendular que resulta sincronico con el pulso cardiaco; Este ha-
llazgo habia sido ya descrito por Rambold (48) en otro paciente que presentaba una fistula
de canal semicircular externo y su génesis no esta formalmente aclarada; Nos parece que la
génesis de ese nistagmo pendular podria resultar distinta segin el canal afectado ya que en
unos casos hay conexiéon con el oido medio (cuando la fistula se sitia en el canal semicir-
cular externo), y en otros hay conexion con el espacio intracerebral (caso de las dehiscen-
cias del canal semicircular superior), lo que hace confusa la explicacion del nistagmo.

En un futuro proximo se sumaran otras pruebas diagnosticas, como las respuestas
posturales detectadas mediante posturografia computarizada frente a estimulos sonoros,
tal y como se deduce de los trabajos de Russolo (20).

Desde el punto de vista quirtrgico la dehiscencia de canal semicircular superior (fi-
gura 23) se trata mediante el cierre de la misma; Para realizarlo se han propuesto dos téc-
nicas (21): la primera consiste en realizar una obliteraciéon intaluminal de la zona dehis-
cente del canal («plugging»), cubriendo posteriormente la dehiscencia con una tabla Osea.
La segunda técnica consiste en realizar un cierre simple de la dehiscencia reparando la
superficie con una tabla 6sea («wesurfacing»).

Las vias de abordaje para el cierre quirtrgico de esas fistulas son dos, la via de la fosa
media (figura 23), como propuso el propio Minor (21,40,49) o mediante acceso transmas-
toideo como han propuesto y realizado posteriormente otros autores, nosotros entre ellos
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Figura 23. Vista de un canal semicircular superior derecho debiscente, operado por nosotros.
En este caso la via de abordaje fue a través de la fosa media, por lo que puede verse la fistula
en lo alto de la eminencia arcuata (flecha). Meninge con lobulo medio (ML). Tegmen Timpani (1T)

(figuras 24, 25 y 26), obteniendo con esta segunda técnica un cierre de la dehiscencia (fi-
gura 27) y desaparicion del sindrome vestibular, con menor morbilidad que usando la ini-
cialmente propuesta en 1998 por Minor (57,58).

A

Figura 24. La figura representa la imagen de una mastoidectomia cuyo techo es debiscente.

Se ha ampliado el fresado 6seo hasta esqueletizar los canales. Notese como sobre la parte superior
del canal semicircular superior hay una debiscencia del Tegmen. También puede verse en la imagen
la debiscencia del CSS pero en la cirugia real no es preciso, ni conveniente, exponeria.,
ya que basta con ver la cara posterior del bucle del CSS
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Figura 25. La figura representa el tiempo de cierre de la debiscencia usando un fragmento
de hueso tallado a partir de la cortical mastoidea. Notese como el fragmento de hueso cortical,
esta introduciéndose en la fosa media desde el espacio de mastoidectomia

Figura 26. La figura representa el iiltimo tiempo quirirgico del cierre de la debiscencia
del canal semicircular superior. Nétese como la tapa osea esculpida,
a partir de la cortical mastoidea, se sitiia entre la meninge de la _fosa media
v la cara intracraneal del Tegmen, cabalgando sobre la eminencia arcuata debiscente
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Figura 27. TC coronal del mismo oido derecho que se representa en la figura 20.
Se ba realizado un acceso transmastoideo. Notense las flechas finas que senialan un fragmento
de hueso taponando la fistula del canal y buena parte de la debiscencia del Tegmen.
Se aprecia en forma de falta de bueso, la brecha quirirgica de la superficie mastoidea
(flecha gruesa). La cavidad de mastoidectomia (M) esta ocupada por grasa abdominal
y por eso permanece ocupada

En estudios realizas post-mortem se calcula que el porcentaje de sujetos afectos de
una dehiscencia de canal semicircular superior es aproximadamente del 0,5% (59,60),
aunque no esta probado que toda dehiscencia de esta zona del laberinto tenga una tra-
duccion clinica, y eso a pesar de que las pruebas mas refinadas como los reflejos vesti-
bulo-colicos o la demostracion mediante TC, puedan demostrarlas (47).

Pero ¢qué origina una dehiscencia laberintica de estas caracteristicas? La maduracion
del techo laberintico incluye el desarrollo completo de tres capas Oseas. Se ha sugerido
que la causa de esta dehiscencia es debida a una alteracion del desarrollo postnatal de las
capas media y externa de las tres que forman el techo del canal (60). Nuestros resulta-
dos (58) apuntan en otra direccion ya que encontramos que la alteracion es prenatal y no
postnatal; hemos visto que en el desarrollo del canal semicircular superior hay un periodo
critico, de las 24 a las 28 semanas de desarrollo embriologico, en el que existe una comu-
nicacion entre perilinfa y espacios meningeos de la fosa cerebral media. A partir de la se-
mana 28 quedan definitivamente separados estos espacios por la formacion de una fina
capa de hueso compacto que estd adyacente al periostio interno. Pero veamos la secuen-
cia de acontecimientos que hemos observado: En el embrion humano de 24 mm se ob-
serva una estrecha relacion entre el canal semicircular superior, embebido en la cidpsula
Otica cartilaginosa, y la fosa cerebral media (figura 28); esta relacion en un principio es a
través del cartilago de la capsula o6tica, siendo su espesor variable segin el nivel de corte
estudiado; este hecho se puede apreciar en los embriones y fetos de menos de 18 sema-
nas. El conducto semicircular superior inicia su osificacion en la semana 19, a partir de
dos centros canaliculares, siendo el primero en aparecer el situado mas apicalmente. En



Figura 28. Embrion de 24 mm. Notese en el interior de la capsula otica de estructura cartilaginosa
al conducto semicircular superior (CSS) y la relacion de éste con la fosa cerebral media (FCM).
Tricromico de Martins 25x

el feto de 24 semanas se observa una relaciéon de continuidad entre la superficie menin-
gea y el espacio perilinfatico a través de las lagunas 6seas que rodean al conducto semi-
circular (figura 29). En el feto de 28 semanas el canal semicircular superior 6seo ya esta
envuelto por trabéculas compactas y aunque seguimos observando lagunas 6seas que to-
davia mantienen contacto con el espacio meningeo podemos afirmar que el canal esta
rodeado por una fina capa de hueso generado por el periostio interno (figura 30). A partir

Figura 29. Feto humano de 24 semanas de desarrollo donde destaca la comunicacion
del espacio meningeo (EM) de la fosa cerebral media (FCM) con la perilinfa
del conducto semicircular superior (flechas) a través de las lagunas oseas del periasco.
Espacio endolinfatico (Z). Tricromico de Martins 25x
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Figura 30. Feto humano de 28 semanas de desarrollo en vias de osificacion
en el que se aprecia como el conducto semicircular superior (CSS)
estd rodeado por una capa de bueso compacto y en el interior del peniasco algunas lagunas oseas
de la capa media comunican con el espacio meningeo (EM) (flecha). Tricromico de Martins 25x

de la semana 30 nuestras observaciones indican que dichas comunicaciones han desapa-
recido, y el CSS estd rodeado por hueso. Este hueso va sufriendo remodelacion, dejando,
segln el corte que se estudia, zonas de mas o menos grosor. En el feto de 28 semanas,
no obstante, no hemos podido observar completamente desarrollada la capa de periostio

Figura 31. Feto humano de 32 semanas de desarrollo. Detectamos como la capa interna
del conducto semicircular superior (CSS) es cada vez mds compacta.
Las lagunas 6seas son mds delgadas y estrechas y no se ha terminado de formar la capa externa
que contacta con el espacio meningeo (EM). Tricrémico de Martins 25x



mds externa, que en algunas zonas esta abierta al espacio meningeo, ni del estrato medio,
en el que persisten grandes lagunas 6seas. A las 32 semanas de desarrollo nuestras obser-
vaciones indican como la zona intermedia va desapareciendo siendo menor la superficie
de las lagunas 6seas, aunque todavia la capa externa sigue en algunos tramos en contacto
con los espacios meningeos (figura 31). Esta abertura desaparece al final del desarrollo
como hemos podido ver en los fetos de 38 semanas. Pensamos que el proceso de osifica-
cion del conducto semicircular superior se completa al final del desarrollo, hecho que di-
fiere de las observaciones de Carey, aunque estamos de acuerdo con este autor que el
hueso temporal no termina su osificacion hasta la vida postnatal (58).

Pero ;Qué razéon causaria una alteracion del desarrollo en la ontogenia laberintica ca-
paz de inducir un incorrecto cierre del canal semicircular superior y, en consecuencia, la
formacién de una dehiscencia 6sea en su region apical? La respuesta podria encontrarse
en un estudio publicado por Sobol y cols (61). Estos autores han encontrado en una raza
de raton afecto de una mutacion en el gen Brn4/Pou3f4 la existencia de alteraciones en el
desarrollo de la osificacion del canal semicircular superior; aunque los autores del trabajo
relacionan mas este hallazgo animal con la posible génesis genética de la sordera tipo III
ligada al cromosoma X de los humanos que con la dehiscencia del canal semicircular su-
perior, de la que no hacen, sorprendentemente, mencion alguna.

El pronostico de la dehiscencia es discutible, toda vez que se ha demostrado que
existen muchas mas dehiscencias que sindromes clinicos de la misma (59), y en conse-
cuencia muchos deben de ser los pacientes que sufren la dehiscencia y que sin embargo
no han manifestado alteraciones clinicas en toda su vida. Muchos de estos casos, bien do-
cumentados mediante TC, tienen hallazgos positivos de fistula laberintica en las explora-
ciones vestibulares, como un reflejo vestibulocolico patologico, pero ello es compatible
con una vida estrictamente normal, sin alteracion vestibular clinica alguna (47) por lo que
solamente aquellos casos de dehiscencia que presenten sintomas limitantes deben ser
evaluados para su tratamiento quirdrgico. Y dicho esto, una pregunta razonable podria
ser ;CoOmo es que las fistulas laberinticas de canal semicircular externo asociadas a la exis-
tencia de colesteatoma una vez intervenidas, con abordaje por mastoidectomia radical, y
solo cubiertas por tejido blando como la piel sana, no dan sintomas espontineos y sin
embargo las dehiscencias de canal semicircular superior presentan con aparente mayor
frecuencia un sindrome vestibular? La respuesta a la pregunta es compleja y podria ser
multiple. Puede que en realidad no haya tanta diferencia de presentacion de sintomas
como creemos entre ambas situaciones clinicas, ya que la dehiscencia del canal semicir-
cular superior solo se conoce y estudia desde 1998, y podriamos no tener suficiente expe-
riencia acumulada para afirmar esta supuesta diferencia de incidencia clinica vestibular
entre ambas situaciones. Puede también que los cambios de presion de LCR sean lo bas-
tante frecuentes para provocar sintomas vestibulares cronicos al paciente con dehiscencia
del CSS, pero no al que presenta una fistula del CSE ya que esta asoma a una cavidad ex-
terna sin contacto con el espacio intracraneal. Puede que los sonidos intensos que llegan
a la ventana oval alcancen al mismo tiempo, y con similar intensidad a la zona fistulizada
en el canal semicircular externo disipando esa energia vibratoria, evitando la aparicion de
un fenémeno de Tullio, lo cual no sucederia en el caso del canal semicircular superior.
Puede, por ultimo, que sea el tamafo del fallo 6seo lo que condiciona la aparicion de los
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sintomas, siendo la dehiscencia de canal semicircular superior mucho mayor que la fistula
del canal semicircular externo. Otra respuesta a la cuestion planteada es que la traduccion
clinica vestibular de estos procesos sea multifactorial y haya al mismo tiempo varias de las
respuestas aqui expuestas como hipotesis, o incluso a alguna otra razoén que se nos es-
capa.

La capacidad de estudio vestibular que tenemos en este momento ha mejorado nota-
blemente gracias al advenimiento del registro de reflejos como el PVME, ya que viene a
incrementar el arsenal de pruebas diagnosticas vestibulares y electrofisiologicas. La apari-
cion de equipos de registro comercializados para realizar potenciales vestibulares mio-
génicos evocados, cada vez mas estandarizados, estin permitiendo usarlos en el estudio
clinico de los pacientes en los centros vestibulares mas avanzados, aplicindolos al estudio
de enfermedades del oido, como las fistulas laberinticas (49), o la Enfermedad de Méniére
(62,63), pero también son reflejos que por organizarse centralmente en el tronco del en-
céfalo tienen valor indudable en el estudio de la integridad del mismo, y asi se esta apli-
cando en el estudio de la esclerosis multiple (64), la migrafia basilar (65), la degeneracion
espinocerebelosa (66). También se ha aplicado al estudio de otros procesos especificos
de la esfera otoneurologica como la neuritis vestibular, el swanoma acustico, o el herpes
zoster 6tico (67).

No obstante, cuando hablamos de sintomas vestibulares asociados a fendmenos como
el de Tullio, y otros hoy citados, atin con la ayuda de toda las pruebas diagnosticas posi-
bles, nos mantenemos ante un terreno resbaladizo en el que a veces somos capaces de
encontrar una causa justificativa, como una fistula de canales macroscopicamente evi-
dente, pero en otros casos muchas son nuestras dudas, y todo es mucho menos evidente,
debiendo tomar decisiones médicas o quirargicas basadas en pruebas no concluyentes.
No tenemos aln, por ejemplo, pruebas fidedignas de la existencia de una subluxacién o
hipermovilidad platinar o de una adherencia entre platina y vesiculas otoliticas, o de una
fistula de la ventana oval. Recientemente hemos tenido ocasiéon de ver a un paciente jo-
ven, de 33 anos, incapacitado para gran parte de la normal actividad diaria debido a un
sindrome vestibular crénico, asociado a un fenémeno de Tullio, en el que la anamnesis,
la exploracion instrumental, y las pruebas vestibulares y audiologicas descartaban enfer-
medad inflamatoria del laberinto, dehiscencia de canal y otros cuadros conocidos; Los
sintomas, de otro lado, no cedian a los tratamientos médicos. Se trataba de unos de esos
casos que calificabamos clasicamente como idiopaticos pero en los que actualmente cabe
la sospecha de sindrome de hipermotilidad platinar, subluxacién platinar, adherencia
platinovesicular o fistula perilinfatica. La Gnica opcion razonable en estos casos es la reali-
zacion de una timpanotomia exploradora bajo anestesia local, es decir abrir y ver, para
realizar un cierre de una fistula sobre las ventanas laberinticas si existiera, o una inmovili-
zacion parcial del estribo si esta subluxado o hipermovil, a fin de limitar sus excursiones
exageradas en el vestibulo, lo que puede realizarse mediante la colocacion de fragmentos
de cartilago entre las ramas del estribo (68). En el caso citado parecia existir una hipermo-
vilidad estapedial por lo que se procedi6 a interponer una barra de autoinjerto de carti-
lago tragal, entre promontorio y segunda porcion del canal de Falopio, lo que determind
una limitacion de las excursiones estapediales; El paciente aprecié una leve mejoria de
sus sintomas vestibulares, con conservacion de las funciones, aunque insuficientes en su
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percepcion. Como se ve ni el paciente ni nosotros estamos demasiado satisfechos del re-
sultado final. Y es que queda un largo camino por recorrer en el conocimiento integral de
la fisiopatologia y la terapéutica de muchos procesos vestibulares.

Deseo terminar esta lectura con algunas palabras de orden personal. A pesar de mis
limitaciones, muchas, es mi intencién proseguir el estudio del laberinto y tratar de com-
prender mids y mejor su fisiopatologia y el tratamiento del paciente mareado, tratando de
alcanzar respuesta a algunas de las hipotesis que he planteado. Son, lo s€, caminos oscu-
ros en nuestro conocimiento pero deseo recorrerlos, supongo que con mas pena que glo-
ria, en el futuro.

Tiene la vida satisfacciones que, aunque aisladas, la hacen amable y grata. Hoy es
uno de esos dias en los que alguien como yo, un trabajador discreto de la medicina,
siente que algo ha debido hacer en su vida profesional para que personas de la importan-
cia de las que integran esta Academia hayan pensado en mi para otorgarme este honor
que juzgo glorioso. Agradezco a la Real Academia de Medicina del Pais Vasco la deferen-
cia que han tenido conmigo al hacerme la distincion que hoy celebramos en esta sesion.
Una deuda adquiero hoy con ella y con sus miembros, y haré cuanto este en mi mano
por pagarla, sosteniéndola y engrandeciéndola en la medida de mis posibilidades, y en
todo su derecho. De los afectos solo diré que aqui estdn, firmes.

He dicho.

Prof. Dr. D. Miguel Angel Crovetto de la Torre
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Exmo.° Sr. Prof. Dr. D. René Sarrat Torreguitart
Académico de la Real Academia de Medicina del Pais Vasco
Euskal Herriko Medikuntzaren Errege Akademia






Excmo. Sr. Presidente,
IImos. Sres Académicos,
Sras y Sres.,

Pocas tareas podian conducirme de nuevo al Pais Vasco que la que ejerzo esta tarde;
contestar a la disertacion de mi discipulo y amigo Miguel Angel Crovetto de la Torre con
motivo de su ingreso en la Real Academia de Medicina del Pais Vasco. En una tarde se-
mejante acuden a mi memoria multitud de vivencias, que hace de este acto algo entrana-
ble para mi por circunstancias muy diversas, todas ellas enormemente gratificantes.

Recuerdo al nuevo académico con un aspecto muy semejante al actual, integrado
en aquella promocion que me recibid con una gran cordialidad.

Es frecuente y hasta obligado, que en un acto como el presente, se destaquen, in-
cluso con cierta profusion, los méritos y virtudes del recipiendario. En mi caso tengo la
suerte de contar con una trayectoria vital tan singular y tan auténtica, que bastard con po-
ner encima un simple calco, para que su imagen, desnuda y sin retoques, resulte la mejor
alabanza al hombre que desde hoy nos acompanara.

Permitanme que dibuje unos trazos de caracter vital.

Nace el nuevo académico en la villa de Bilbao al principio de la década de los 50
bautizado en la Iglesia de San Nicolds en la entrada de las siete calles; cursando sus estu-
dios de Bachillerato con la inestimable ayuda de sus padres y hermano quienes intenta-
ron y lograron encauzar la desbordante energia de aquel joven inquieto, que gracias a
ellos fue entrando en una disciplina metodica y responsable que encontrd su expresion
madura a lo largo de la Licenciatura de Medicina y Cirugia, reflejaindose en su magnifico
expediente con las maximas calificaciones. Durante la misma ocupd con enorme celo las
plazas de Alumno Interno de Anatomia y Patologia Médica, destacando la importancia de
los fundamentos basicos para la comprension de las disciplinas clinicas.
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En 1985 obtiene el grado de Doctor con la maxima calificacion en la Universidad de
Zaragoza y se prepara para iniciar su andadura que refrende su valia como especialista al
lado del Profesor Portmann en Burdeos en el ano 1981 donde permanece varios meses
consolidando técnicas de microcirugia y electrofisiologia.

Asimismo, en 1987 realiza otras estancias de varios meses en el House Ear-Institute de
Los Angeles (California), especializindose en implantes cocleares y neurinomas del actstico
operados por via translaberintica etc. al lado de los profesores Mr. H. House, F. Sheehy y
otros cirujanos de ese grupo. Con el Profesor Linthicum con quien se adentro en la Histopa-
tologia del temporal, con quien sigue actualmente colaborando.

Ha firmado nuestro recipiendario mds de medio centenar de libros, articulos y confe-
rencias con motivo de su especialidad, asimismo a mas de 30 ponencias, a Congresos na-
cionales y extranjeros, y mas de 10 proyectos de investigacion en el ambito ORL.

No nos extrafia por tanto que haya extendido su docencia al campo de la Enfermeria,
llegando primero a obtener la citedra <Anatomia y Funcion Humana» encargindose poste-
riormente de la «Otologia» en la Universidad del Pais Vasco.

Dird Miguel Angel, que desde hace 25 afos es Otologo y que lo es gracias a las apor-
taciones de un grupo de profesionales que nos enorgullecemos cuando nos cita como
Maestros. Hacer facil y comprensible para los alumnos esta compleja estructura del oido
interno es un desafio cada nuevo curso y debo decir que cada vez que lo hago me siento
ante un reto peligroso pero elegante.

No creo que sea hora de alabanzas, lo he dicho con frecuencia, pero la figura del Ma-
estro (y lo he escrito con mayuscula) merece el reconocimiento de cuantos profesionales
se acercan a una consulta médica en busca de alivio a sus dolencias.

El Profesor Crovetto de la Torre es extraordinariamente preciso al catalogar las es-
tructuras del «oido interno» separando el laberinto anterior (caracol) con su funcion ex-
clusivamente auditiva, del laberinto posterior integrado por el utriculo-saculo, conductos
semicirculares de funcion especificamente vestibular. El estimulo fisiologico 6ptimo para
el caracol es la vibracion sonora, mientras que para el sistema vestibular lo son las acele-
raciones; angulares para los conductos semicirculares y lineales para las vesiculas otoliti-
cas. Aqui se generan reflejos de enderezamiento corporal. En el reino animal abundan
los ejemplos de estas reacciones corporales que permiten caer sobre las 4 patas a un fe-
lino lanzado al aire, incluso en ausencia de sentido visual.

Miguel Angel Crovetto ha desarrollado toda una técnica sobre las correcciones de
dehiscencias de los conductos semicirculares superior y externo, para intentar subsanar
las fistulas de endolinfa con excelentes resultados perfeccionando las vias de abordaje
temporal y transmastoidea.

Sus hallazgos se basan en centenares de experiencias al lado de los Profesores Port-
mann en Burdeos y en el Ear Institute de Los Angeles (California).
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Estos trabajos de caracter experimental y clinico han sustraido, sin duda muchas horas
de permanencia en el nicleo familiar, que se habra visto compensado sin duda con el en-
tusiasmo gracia y el estilo, virtudes omnipresentes en la trayectoria vital del Profesor Cro-
vetto.

Miguel Angel ha razonado la esencia de la Medicina, su evolucion, su progreso y su
deterioro simultaneo, progreso tecnologico necesario hasta la sofisticacion, pero sin olvi-
dar al hombre integral y a su vertiente humana.

Cada dia nuestros pacientes son mas escrutados y mas analizados; cada dia, las carpe-
tas de sus protocolos hospitalarios estin mis hinchadas, con peligro de estallar; cada dia
también, los enfermos se sienten mas abandonados y menos atendidos.

Los médicos han perdido protagonismo en los grandes hospitales, sus iniciativas son
tenidas en cuenta raras veces, su trabajo es rutinario y abundante y sus obligaciones buro-
craticas crecen a tenor de su formacion clinica y esterilizan para la labor asistencial a los
mds cualificados.

Sin embargo también sabemos que alli donde haya un médico «provisto de su silla»,
dispuesto a atender con cariflo y a conocer a sus enfermos, alli nacerd con €l la esperanza
de esa medicina humanitaria que todos deseamos y que el Profesor Crovetto se ha empe-
fado en realizar.

Con la sucinta exposicion de sus méritos y el apretado comentario a su magnifico dis-
curso, ha quedado bien patente la acertada eleccion como miembro de nimero de nues-
tra Real Academia de Medicina que, a partir de hoy contard con su valiosa colaboracion.

Reciba por ello, en nombre de esta docta Corporacion y en el mio propio, nuestra
sincera felicitacion que hago extensible a Adelina y a sus hijos Rafael y Gonzalo de quie-
nes ha recibido el incondicional apoyo durante toda ese singladura que le ha llevado a
feliz puerto.

Estamos seguros que su actividad académica serd una prolongacion de su cotidiana
labor, pues entiende, con Maranion, que Jdo que hace la grandeza humana no es la hazana
excepcional, sino el sencillo cumplimiento del deber.

He dicho!

Prof. Dr. D. René Sarrat Torreguitart
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