ASPECTE CLINICE

DEBUT CLINIC TARDIV AL SINDROMULUI DE DUCT SI SAC
ENDOLIMFATIC LARGIT INTR-UN CAZ DE SURDITATE
BRUSC INSTALATA CU PATTERN RETROCOHLEAR.

PREZENTARE DE CAZ
SIMONA SERBAN', MARIAN RADUL ESCU?

22 ngtitutul de Fono-Audiologie si Chirurgie Funcrional@ ORL Prof. Dr. Dorin Hociotd Bucuresti,

Cuvinte cheie: sindrom

Universitatea de Medicing si Farmacie,, Carol Davila” Bucuresti

Rezumat: Apeductul vestibular Iargit (AVL) reprezinta malformayia urechii interne gasita la 35% dintre
copiii cu hipoacuzie neurosenzoriala unilaterala.(1) Stuariile Tn care hipoacuzia debuteazi acut la
varsta adulta sunt extrem de rare. Autorii descriu cazul unei paciente de 18 ani, cu surditate brusc
instalata Tn urma cu doua luni la urechea stnga. Examinarea audiologica evidenjiaza hipoacuzie
neurosenzoriala cu caracteristici de afectare retrocohleard. Examinarea imagistica prin rezonanta
magnetica nucleara (RMN) arata largirea ductului si a sacului endolimfatic de partea stanga, fara alte
anomalii ale urechii interne. Urechea contralaterala este normalda, atat din punct de vedere audiologic
cat si imagistic. Este un caz foarte rar de duct si sac endolinfatic largit (DSEL) unilateral, care
debuteazi clinic la varsta adultului tanar prin surditate brusc instalata, cu caracteristici de leziune

Abstract: Enlarged Vestibular Aqueduct (EVA) is one inner ear malformation found in 35% of children
with unilateral sensorineural hearing loss.(1) Case reports of late diagnosis of enlarged vestibular
aqueduct in young adulthood are extremely rare. The authors present a case of unilateral sensorineural
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hearing loss with sudden onset and retrocochlear pattern in an 18-year-old patient. MRI examination
showed an enlargement of the left endolymphatic sac, without any other anomalies of the inner ear. The
controlateral ear had normal hearing and no imaging abnormalities were found. Thisisa very rare case
of unilateral enlarged endolymphatic duct and sac syndrome (EEDSS) discovered on MRI (Magnetic

Resonance Imaging) assessment in a case of sudden hearing lossin early adulthood.

INTRODUCERE

Apeductul vestibular largit (AVL) sau Sndromul de
apeduct vestibular largit (SAVL) este o anomalie congenitala Tn
care apeductul vestibular este mai mare de 1 mm (2) in diametru
si poate fi diagnosticat doar prin explorare imagistica:
tomografie computerizata cu rezolusie mare (High Resolution
Computed Tomography), care masoara cu precizie diametrul
apeductului si rezonanya magnetica nucleara (RMN), care
evidentiaza dilatatia ductului si a sacului endolimfatic.(3)
Aceasta malformarie congenitald este adesea asociata cu alte
anomalii ale urechii interne, cele mai frecvente fiind vestibulul
sau canalele semicirculare largite sau cohleea hipoplastica.
SAVL se detecteaza numai prin examinare imagistica, anomalia
urechii interne fiind asociata cu hipoacuzie neurosenzoriala.(4)
Diagnosticul de SAVL se face de obicei Tn mica copilarie, 12%
dintre copii fiind diagnosticati pana la véarsta de 4 ani.(5)

Majoritatea pacientilor cu SAVL asociaza hipoacuzie
neurosenzoriala, cel mai adesea severa sau profunda. Copiii cu
SAVL, Tn special cei cu hipoacuzie unilaterala sunt identificati
ma térziu decét cei cu hipoacuze bilaterala. Cazurile In care
apeductul vestibular largit este descoperit Tn adolescenta sau
perioada adultului ténar sunt foarte rare. Mecanismul producerii
hipoacuziei in SAVL ramane neclar, posibila hemoragie la
nivelul urechii interne explicand cazurile Tn care hipoacuzia
neurosenzoriala apare brusc.(6) Pacientii cu SAVL au auz
rezidual, insi cei mai multi sufera Tnrautatirea brusca a auzului,
de cele mai multe ori in urma unel traume minore sau infectii.
Ruptura membranei |ui Reissner (7), vulnerabilitatea unei cohlei

dismorfice la schimbarile de presiune sau refluxul hiperosmolar
al continutului sacului endolimfatic (ES) (8), au fost incriminate
caposibile cauze ae progresivitatii hipoacuziei.

SCOP
Articolul prezinta cazul unei paciente tinere de 18 ani
cu Surditate neurosenzoriala brusc instalata si caracteristici de
afectare retrocohleard, la care examenul imagistic RMN releva
prezenta ductului si asacului endolimfatic largit.

Pacienta in véarsta de 18 ani, se prezinta Tn serviciul de
audiologie pentru investigarea unel hipoacuzii la urechea sténga,
brusc instalatda Tn urma cu doua luni. Din anamneza nu rezulta
un eveniment traumatic de care pacienta si lege aparitia
hipoacuziei.

Examenul audiometric a constatat hipoacuzie
neurosenzoriala la urechea stanga, cu profil in panta de schi si
pierdere auditiva severa / profunda in domeniul frecvenial Tnalt
(figuranr. 1). Urechea dreapta are un prag tonal liminar normal.
Audiograma vocalad aratdi la urechea dreapta un prag al
detectarii cuvintelor bisilabice la 10 dB HL, iar la urechea
stangad la 45 dB HL. Maximul recunoasterii vorbirii la urechea
dreapti este de 100%, iar la urechea sténga de 70%, cu o forma
n clopot a audiogramei vocale si un indice de rollover de 0,57,
sugestiv pentru o posibila leziune retrocohleara (figura nr. 2).
Timpanometria aratd presiuni si complianse normale la ambele
urechi. Reflexul stapedian de partea urechii sténgi este absent pe
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frecventele 500 si 1000 Hz'in stimulare ipsilaterald, prezent insa
n stimulare contralateral a.

Figura nr. 1. Audiograma tonald liminara aratd curba in
panta de schi la urechea stangi

Figura nr. 2. Audiograma vocala cu liste de cuvinte

bisilabice arata curbain clopot la urechea stangi
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Testele electrofiziologice arata trasee  PEA
(Potenyiale Auditive Evocate Precoce) la click patologice, cu
prelungirea intervalului 1-V de partea sténga, la stimulare
maximala (4,57 msec) si diferenta interaurala 1-vV > 0,3 msec
(figura nr. 3). Nu se identifica potensial microfonic receptor.
Otoemisiunile acustice evocate tranztorii (OEAET) sunt
prezente de partea dreapta, absente de partea sténga. Pacienta a
fost trimisa la examinare imagistici RMN, cu suspiciunea de
leziune retrocohleard, posibil neurinom de acustic.

Figuranr. 3. Traseu electrofiziologic click Potentiale Auditive
Evocate Precoce (PEAP) anormal arata prelungirea
intervalului 1-V de partea stanga
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Examenul RMN cu echipament Semens Magnetom
Avanto, cu o tarie a campului de 1,5 Tedla, nu pune in evidenta
mase Tnlocuitoare de spatiu la nivelul Meatului acustic intern
sau a Unghiului pontocerebelos, dar releva dilatatia ductului si
a sacului endolimfatic de partea stdnga (figura nr. 4). Nu sunt
modificari ale cohleei sau canalelor semicirculare, de nici o
parte. Tn achizitiile T, weighted se observi un aspect heomogen
a continutului sacului endolimfatic, cu hipointensitate a
semnalului. Examinarea prin tomografie computerizata nu a fost
realizata datorita refuzului familiei pacientei. Fard posibilitatea
precizarii dimensiunilor apeductului vestibular, am prezentat

acest caz drept Sindrom de duct si sac endolimfatic largit
(SDSEL), bazat pe imaginile rezonansei magnetice nucleare.

Figuranr. 4. MRI imagini axiale T, weighted, fara contrast,
arata dilatatia sacului endolimfatic de partea sténga, cu
neomogenitate de continut

Examenul clinic vestibular a fost Tn limite normale.
Testele de laborator pentru functia glandei tiroide nu au aratat
modificari patologice.

DISCUTI

Apeductul vestibular are originea la nivelul peretelui
medial a vestibulului 0sos si se termina printr-o deschizatura la
nivelul fetel cerebeloase a stncii osului temporal. Prima
descriere a SAVL a fost atribuita lui Valvassori si Clemis.(3)
SAVL are multe cauze, nu toate fiind pe deplin intelese. Cea mai
cunoscutd cauza a SAVL este mutatia genei PDS de pe
cromozomul 7. SAVL este de obicel diagnosticat la copiii mici
cunoscuti cu hipoacuzie neurosenzorialad bilaterala, prin
confirmare imagistica. Existd cazuri Tn care aceasti patologie
este asociata cu alte anomalii congenitale ale urechii interne sau
afectari ale glande tiroide, asa cum se intdmpla in sindromul
Pendred.

Dissincronia auditiva si SAVL este de asemenea o
asociere posibila, descoperirea facandu-se destul de precoce la
copil.(9) Apeductul vestibular largit, fara ate malformayii
cohleare, poate fi cauza hipoacuziei neurosenzoriale dobandite
si este considerat factor de risc pentru Surditatea brusc
instalata. La unii pacienti cu hipoacuzie neurosenzoriala si sac
endolimfatic largit, apeductul vestibular poate si nu apara
dilatat pe tomografia computerizata de stanca temporala. De
aceea, RMN-ul este necesar pentru un diagnostic corect al
acestui sindrom, care ar trebui si se cheme mai corect,
sindromul de duct si sac endolimfatic largit (SDSEL).

Tipul hipoacuziel in sindromul de apeduct vestibular
largit este inca un subiect de controversi. Toate cele trei tipuri
de hipoacuzie (neurosenzoriala, mixta si de transmisie), au fost
identificate n aceasta conditie patologica. Cu toate ca unii autori
descriu hipoacuzia neurosenzoriala la majoritatea pacientilor,
altii cred ca aproape toti pacientii cu apeduct vestibular largit au
0 componenta de transmisie in special pe frecvenyele joase.(10)

Cazurile de malformarie congenitala unilaterala, de
apeduct vestibular sau duct si sac endolinfatic largit la adultul
tanar sunt foarte rare. Articolul prezinti un caz unilateral de
duct si sac endolimfatic largit caracterizat prin diagnosticarea
tardiva a acestel entitati la adultul tanar, in contexul aparitiel
unei hipoacuzi bruste neurosenzoriale unilaterale cu model de
afectare retrocohleara.

Mecanismul de producere a  hipoacuze
neurosenzoriale Th SAVL nu este pe deplin Tnteles. Una dintre
ipoteze sustine ca este vorba despre un mecanism chimic,
caracterizat prin admiterea unui continut mare de ioni de calciu
(Ca?") si acidoza secundard. O ata ipoteza pretinde ci
membranele cohleare fragile, sunt lezate la schimbarile de
presiune si reflux hiperosmolar de la nivelul sacului
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endolimfatic, Tn urma traumatismelor craniene. Uneori chiar
sangerarea la nivelul urechii interne poate fi incriminata.(6) Tn
aceasta situatie, imaginile RMN T, weighted, pot evidentia singe
la nivelul sacului endolimfatic sau schimbiri cronice in
homeostazia fluidului datorata unui volum de fluid crescut si
reflux hiperosmolar. Tipul de hipoacuzie in cazul de fata este
pur neurosenzorial, fara nici o componenta de transmisie pe
frecventele joase. Tn mod interesant, aspectul de afectare
retrocohleard evidentiat prin testarea potensialelor evocate
auditive precoce, (PEAP) nu poate fi explicat printr-un anumit
mecanism. Neuropatia auditiva care ar fi putut fi asociata unui
SDSEL, afost exclusa datorita prezentel undel | pe traseul PEAP
laclick si aabsentei microfoniilor cohleare sau a otoemisiunilotr
acustice evocate tranztorii. O surditate brusc instalata cu
model de afectare retrocohleara, datorata altor etiologii, precum
cea tumorala sau inflamatorie, este foarte putin probabila. Tntr-o
asemenea situatie ipotetica, descoperirea unui sac endolimfatic
largit prin examinarea RMN ar fi pur accidentald. Tn cazul
prezentat nu se poate spune dacd auzul rezidual va raiméane
neschimbat sau daca va progresa pana la hipoacuze profunda,
nsi exista posibilitatea ca pacienta si acuze oricand simptome
vestibulare. Monitorizarea cazului din punct de vedere
audiologic si vestibular este necesara in astfel de Situatii.
Pacienta trebuie sa evite traumatismele craniene, variatiile
bruste de presiune, activitatile sportive cu risc precum scuba
diving, ski diving sau mountain biking.

CONCLUZII

Cazul este rar si instructiv datorita descoperirii
imagistice surprinzitoare a unui sac endolimfatic largit intr-un
caz de Surditate brusc instalata cu caracteristici de hipoacuzie
neurosenzoriala retrocohleard, la care ne-am fi asteptat ca
imagistica sa evidentieze un proces Tnlocuitor de spasiu la
nivelul meatului acustic intern sau a unghiului pontocerebelos.

Din informatia existenta in literatura pana la
momentul actual nu avem cunostinta despre un caz similar in
care manifestarea clinicd a sacului endolimfatic largit sa se faca
prin surditate neurosenzoriald cu caracteristici de afectare
retrocohleara.
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