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Resumen

Se ha revisado la literatura para resumir las hi-
potesis fisiopatogénicas, los hallazgos histopatold-
gicos, las caracteristicas clinicas y los criterios para
el diagnéstico del hidrops endolinfatico tardio. Esta
afeccién debe distinguirse del hidrops endolinfati-
co idiopatico o enfermedad de Méniere. Los prime-
ros casos clinicos fueron reportados hacia 1971. Se
caracteriza por una pérdida profunda de audicién
neurosensorial en un oido, con la aparicién de vérti-
go episédico en ese oido después de un periodo pro-
longado (ipsilateral) o el desarrollo de una pérdida
auditiva fluctuante y /o vértigo episddico en el oido
opuesto, también después de un periodo prolonga-
do (contralateral). El tiempo que transcurre entre la
aparicion de la pérdida de la audicién y la aparicién
de la HET es muy variable, pero siempre medido en
afios. La aparicion de vértigo episédico se produjo
a edades mas tempranas en la mayor parte de los
casos del ipsilateral, mientras que, en el contralate-
ral, el inicio de la fluctuacién de la audicién surgié
a edades mayores. El diagnéstico se establece sobre
la base de la historia clinica y los resultados de las
investigaciones audiovestibulares, disefiadas para
detectar signos de edema endolinfatico. En el tra-
tamiento del contralateral, la primera opcién debe
ser el tratamiento médico, consistente en la admi-
nistracién de agentes deshidratantes, dietoterapia y
asistencia psicoldgica adecuada. En las formas ip-
silaterales el manejo quirtirgico es efectivo y ofrece
los mejores resultados, si ha fracasado el tratamien-
to intratimpanico con drogas vestibulotdxicas.

Palabras clave: Hidrops, hipoacusia neurosen-
sorial, vértigo, Méniere.

Abstract

We have reviewed the literature to summarize
the physiopathogenic assumptions, histopatho-

logical findings, clinical features and diagnostic
criteria for Delate Endolymphatic Hydrops. This
afection must be distinguished from idiopathic
endolymphatic hydrops or Meniere’s disease. The
first clinical cases were reported in 1971. It is cha-
racterized by profound sensorineural hearing loss
in one ear, with the emergence of episodic vertigo in
that ear after a prolonged period of time (ipsilateral)
or the development of fluctuating hearing loss and
/ or episodic vertigo in the opposite ear, also after
a prolonged period of time (contralateral). The time
between the onset of hearing loss and the appearan-
ce of the DEH is highly variable but always measu-
red in years. The emergence of episodic vertigo was
at younger ages in most cases of ipsilateral, whereas
in the contralateral, the onset of the fluctuation of
the hearing was at older ages. The diagnosis is es-
tablished on the basis of clinical history and results
of vestibular audio research, designed to detect
signs of endolymphatic hydrops. In the treatment
of contralateral, the first choice should be medical
treatment involving the administration of dehydra-
ting agents, diet therapy and appropriate psicholo-
gic counseling. In the ipsilateral forms surgical ma-
nagement is effective and offers the best results if
intratympanic treatment with vestibulotoxics drug
has failed.

Key words: Hydrops, sensorineural hearing
loss, dizziness, Méniére.

Introduccion

En este articulo se revisa la literatura para resu-
mir las caracteristicas clinicas y los criterios para el
diagnéstico del Hidrops Endolinfatico Tardio (HET)
y también para informar las hipétesis fisiopatogéni-
cas y los hallazgos histopatolégicos descriptos para
este sindrome. Por otra parte, se discute el mejor en-
foque terapéutico para las variantes del HET.
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Definicion e historia

El HET se caracteriza por una pérdida profunda
de audicién neurosensorial en un oido, con la apari-
cién de vértigo episédico en ese oido después de un
periodo prolongado (HET ipsilateral) o el desarro-
llo de una pérdida auditiva fluctuante y/o vértigo
episddico en el oido opuesto, también después de
un periodo prolongado (HET contralateral) (1).

Kamei report6 los primeros casos clinicos hacia
1971 (2). De 44 pacientes con hipaocusia profunda
unilateral de larga data, 9 desarrollaron episodios
de vértigo compatibles con HET luego de muchos
afios de instalada la cofosis. Estos se transformaron
en la base para establecer el diagnéstico de HET. El
mismo revisé nuevamente su experiencia hacia 2004
(3). Simultdneamente, Nadol y colaboradores (4) y
Wolfson y Lieberman, en 1975 (5), comunicaron el
sindrome bajo el nombre de “sordera unilateral con
vértigo posterior”. Nodol corroboré 12 casos, de los
cuales 10 permanecieron libres de sintomas luego
de la laberintectomia. Wolson y Lieberman, por su
parte, comunicaron 4 casos asintomaéticos, de 5 pa-
cientes tratados con laberintectomia. Un afio mas
tarde, en 1976, las evidencias aportadas por Schuc-
knetch sobre la fisiopatologia de la enfermedad de
Méniere (6), (7), (8 ver mas adelante) y el HET fue-
ron ampliamente aceptadas, continuando vigentes
adn hasta nuestros dias. Schucknetch denominé a
esta entidad hidrops endolinfatico tardio en base a
una casuistica inicial de 17 casos, que en 1990 llegd
a62.

El HET es una enfermedad que debe distinguir-
se del hidrops endolinfético idiopatico (HEI) o en-
fermedad de Méniere, caracterizada esta dltima por
los siguientes sintomas: 1) vértigo, a menudo acom-
panados de nduseas y vomitos, 2) tinnitus, 3) pérdi-
da de audicion, generalmente fluctuante, y 4) sen-
sacién de presion o sensacion de plenitud en el oido
afectado (“fullness”). Ocurre mas comunmente en
pacientes de mediana edad, generalmente entre 30
y 50 afios. Puede comprometer uno o ambos oidos
y por lo general exhibe pérdida auditiva fluctuante,
raramente profunda, y vértigo episédico (9).

En el HET existe una patologia otoldgica pre-
existente, con un largo plazo entre el insulto otol6-
gico y el desarrollo del vértigo y la hipoacusia es de
caracter profundo.

Es preciso diferenciar dos tipos de HET:

a) Ipsilateral: el oido con pérdida auditiva profun-
da (90 dBs o mas) sufre progresivo edema endo-
linfatico y la instalacién de episodios de vértigo
simil Méniere.

b) Contralateral: la hipoacusia fluctuante con o sin
formacion de edema endolinfatico y crisis verti-

ginosas simil Méniére se producen en el oido del
lado opuesto al oido previamente afectado.

La incidencia del tipo ipsilateral es mayor que
la del tipo contralateral, siendo este tiltimo mas co-
mun en pacientes de edad avanzada (10).

Fisiopatologia y clinica

Por lo general, la pérdida de audicién inicial en
un oido se produce a raiz de un traumatismo en-
cefalocraneano (11), laberintitis bacteriana o viral u
otosclerosis. La ocurrencia familiar del sindrome ha
sido reportada en la literatura en dos posibles casos
(12). Asimismo, Yikoski report6 en 18 oficiales del
ejército con pérdida de audicién debida a una larga
exposicion al ruido de impulso de armas de fuego,
alteraciones del equilibrio, teniendo la mayoria de

los pacientes sintomas semejantes a los de la enfer-
medad de Méniere (13).

En 2002 Grimm, sobre un estudio de 227 pacien-
tes que habian sufrido accidentes automovilisticos
con sindrome de latigazo cervical, revel6 que el 90%
de los mismos tenian signos de lesién del laberinto
posterior o de la coclea y el 69% de los casos pre-
sentaba lesiones de ambos tipos. Mientras que 92%
de los pacientes cumplia con los criterios para con-
cusion de oido interno, el 64% de los accidentados
fueron diagnosticados con HET (14).

Kitahara y colaboradores reportaron que el HET
es provocado por la adaptacién insuficiente a la in-
tegridad fisica y/o el estrés psicogeno en la vida
diaria, que se produce especialmente en los pueblos
civilizados, con un estilo de vida estresante. Entre
1998 y 2007 demostraron, en 20 pacientes con HET
ipsilateral, mediante el uso de la reaccién en cadena
de la polimerasa (PCR), niveles elevados de hor-
mona vasopresina en sangre y una expresion de su
receptor tipo 2 (V2R), en el saco endolinfatico, 35,8
veces superior a los casos controles (15). Esta carac-
teristica es compatible con el perfil de personalidad
tipico de los pacientes que sufren eventos de vértigo
episddico: sujetos estresados, obsesivos y sobreexi-
gentes.

El tiempo que transcurre entre la aparicién de la
pérdida de la audicién y la aparicién de la HET es
muy variable. Entre otros, Kamei reporta que pue-
de ir de 1 a 74 afios (10), y Casani entre 1 a 68 afios
(16).

Segtin Takeda y colaboradores, la distribucién
de la edad de inicio del HET mostré dos picos en
las edades de menos de 30 afios y mayores de 40
anos. En el 80% de los casos de HET ipsilateral, la
aparicion de vértigo episédico fue a edades mas
tempranas, mientras que en el 75% de los casos de
HET contralateral el inicio de la fluctuacion de la
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audicion fue a edades mayores. La incidencia del
potencial de sumacién negativo dominante en el
oido que mejor oye era del 20% en los casos de HET
ispilaterales y el 60% en los casos de HET contrala-
terales (17). Este mismo grupo de trabajo, entre 23
pacientes con HET, diagnostic6 15 como ipsilatera-
les y 8 casos como contralaterales. Hicks reporto,
por su parte, en una revisién de 15 casos de HET, 8
ipsilaterales y 7 contralaterales (1).

Schucknetch (6), (7), (8) establecié inicialmente
la hipétesis patogénica del HET. El mantenimiento
del volumen endolinfatico y su composicién bio-
quimica depende de: a) una funcién secretoria a
cargo de la estria vascular y b) una funcién resor-
tiva realizada en el saco endolinfatico y acueducto
vestibular. Considero que el vértigo ocurre luego de
un insulto al laberinto, resultando en una falla en
la reabsorcién de endolinfa, probablemente causa-
da por atrofia u obliteracion fibrosa en el punto de
reabsorcién del sistema endolinfatico del laberinto
membranoso (10).

Estudios histopatolégicos realizados en los tem-
porales de los sujetos afectados con el HET contra-
lateral muestran cambios patoldgicos en los oidos
sordos similares a los encontrados en laberintitis
viral (sarampién o parotiditis), mientras que los
cambios patolégicos en los oidos con audicién con-
servada se asemejan a los que, se sabe, produce la
enfermedad de Méniere (9).

Los mismos se relacionan con la atrofia del siste-
ma de reabsorcién del liquido endolinfético (18).

Diagnostico

El diagnéstico del HET se establece sobre la
base de la historia clinica y los resultados de las
investigaciones audiovestibulares, especificamente
disefiadas para detectar signos de edema endolin-
fatico (incluida la prueba de glicerol y de imagen
neurorradioldgica del dngulo cerebelo-pontino).
Schucknetch, en 1990, utilizando pruebas caldricas,
comunicé un 80% de paresia canalicular en el tipo
ipsilateral, con 9% de paresia en el oido contralate-
ral. Respecto al HET contralateral, 58% de paresia
canalicular contra 71% de paresia en el oido origi-
nalmente afectado (18). Casani y colaboradores, so-
bre un total de 12 casos estudiados, relataron que,
en el grupo con HET ipsilateral, las pruebas cal6-
ricas mostraron en 5 casos una respuesta reducida
o ausente de los oidos sordos. Acerca del HET con-
tralateral, las pruebas caléricas mostraron respuesta
reducida bilateral en 2 casos y, en 3 casos, una dis-
minucion de la respuesta s6lo en el oido previamen-
te normal. Observaron, ademads, un nivel anormal
de inmunoglobulinas y complemento en 3 pacien-
tes (ver mas adelante) (16).

Utilizando la prueba del glicerol (500 ml intrave-
nosos de glicerol al 10%, teniendo como referencia
mejoria de la audiometria en 2 frecuencias mayor a
10 dB en 1y 2 horas después de su administracién),
Shojaku y colaboradores comunicaron en el tipo
contralateral 56% de resultados positivos (19).

La electrococleografia (ECoG) es realizada en los
oidos con mejor audicién en ambos tipos de HET.
Los resultados, segtin Aso y colaboradores, mostra-
ron un mayor potencial de sumacién negativo (SP)
en 6 de cada 10 pacientes con HET contralateral,
mientras que podria ser medido en sélo 1 de cada
10 pacientes HET ipsilateral. La relacion media SP/
AP (potencial de accién) en el tipo contralateral fue
de 0,42, significativamente mayor que en el tipo ip-
silateral. En conclusién, el HET contralateral tiene
la misma patologia en la céclea, como la enferme-
dad de Méniere (20).

En 2002, Ohki estudié mediante potenciales evo-
cados vestibulo-miogénicos (VEMPs) 9 pacientes
con HET, de los cuales 5 con hipoacusia profunda
mostraron ausencia de VEMPs,1 mostré respuestas
decrecientes y 3 respuestas normales. En los oidos
con hipoacusia fluctuante, 6 mostraron ausencia de
respuesta y 3 respuestas normales. Es interesante
remarcar que en 4 pacientes se realiz6 la medicién
de VEMPs antes y después de la administracién de
glicerol, apareciendo en 2 oidos con hipoacusia fluc-
tuante VEMPs que, previamente a la administracion
del agente deshidratante, estaban ausentes. Esto su-
giere la presencia de disfuncion sacular, tanto en los
oidos coféticos como en los oidos con hipoacusia
fluctuante (21).

Wu y colaboradores probaron con el umbral
de tonos puros, ECoG, prueba caldrica bitérmica y
potenciales evocados vestibulomiogénicos para de-
tectar el lado lesionado y el grado de hidropesia en
15 pacientes, concluyeron que tanto la ECoG como
la prueba caldrica bitérmica y VEMPs puede des-
empefiar un papel importante en el diagnéstico del
HET y deben ser utilizados como pruebas de rutina
(22).

En 1994 Harris y Aframian encontraron anticuer-
pos anti 68 kDa. en 6 de 7 pacientes con HET. (23).
Suzuki, en 2006, volvié a sugerir que los pacientes
con HET contralateral pueden estar sufriendo, des-
de el inicio, un evento autoinmune dirigido contra
el oido interno restante. Los autoanticuerpos con-
tra la proteina de 68 kDa pueden estar relacionados
con la patogénesis de la HET. Report6 que el suero
de 8 pacientes con HET, investigado por medio de
Western blot contra las proteinas del oido interno
de la rata, en el tipo contralateral de HET, 6 (75%)
mostraron al menos 1 banda reactiva. La proteina
que reaccionaba con mas frecuencia tenia un peso
molecular de 28 kDa. (24).
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Futaki y colaboradores hicieron referencia, en
1983, a la utilidad de la administracién intravenosa
de furosemida seguida por test calérico comparati-
vo (test de furosemida) para el diagnéstico de HET,
aplicandolo en 11 casos de HET, registrando el mis-
mo 89% de positividad (25).

El diagnéstico por imagen del espacio endolin-
fatico puede afadir una nueva dimensién para el
diagndstico y el tratamiento del HET. La resonancia
magnética (MRI) después de la inyeccion de gado-
linio intratimpénica puede revelar edema endolin-
fatico en pacientes con HET, pudiendo ser bilateral
en los HET contralaterales. Inyectando hidrato de
gadodiamida diluido en forma intratimpanica en 2
pacientes con HET ipsilateral y 5 pacientes con HET
contralateral, y realizando resonancia magnética
en modo 3 Tesla, un dia después de la inyeccién,
se observé hidrops endolinfatico bilateral en todos
los pacientes. Tres pacientes que se sometieron a la
inyeccién de gadolinio intratimpéanica bilateral fue-
ron diagnosticados con HET contralateral. En 1 de
estos 3 pacientes, el hidrops endolinfatico se obser-
v6 en la coclea a la izquierda y en el vestibulo de la
derecha (26).

Tratamiento

El tratamiento debe diferenciarse segtn las for-
mas ipsi y contralateral de HET. La primera opcién
debe ser el tratamiento médico, especialmente en las
formas contralateral de la enfermedad. Consiste en
la administracién de agentes deshidratantes, como
metazolamida o hidroclorotiazida/triamtireno, sin
olvidar de indicar dietoterapia y asistencia psicolé-
gica adecuada. En las formas ipsilaterales, el mane-
jo quirdrgico es altamente efectivo y ha demostrado
que ofrece los mejores resultados, ya sea con cirugia
conservadora (cirugia del saco endolinfatico), es-
pecialmente en pacientes jovenes (27), neurectomia
vestibular, shunt epidural en el saco endolinfatico
(25) o laberintectomia (10, (28), que deberia reser-
varse para los mayores de 50 afios. En 1998 se men-
cionaba a la laberintectomia farmacoldgica con oto-
toxicos (gentamicina) como una terapia de eleccion
para el futuro, (9) siendo ya una realidad.

En una revisién retrospectiva sobre 160 pacien-
tes con HET ipsilateral, contralateral o bilateral, 87
que no respondieron al tratamiento médico se so-
metieron a tratamiento quirtrgico. Los resultados
indican que los procedimientos quirtrgicos mas
conservadores -cirugia del saco endolinfatico, co-
cleosaculotomia, y la perfusiéon con estreptomicina-
son tan eficaces y menos destructivos que la laber-
intectomia para el control de vértigo (29).

Hicks también reporté que el tratamiento qui-
rurgico de la forma ipsilateral de la enfermedad dio
los mejores resultados, mientras que para la varian-
te contralateral parece que las medidas médicas de-
ben ser la terapia de eleccion (1).

Hashimoto y colaboradores trataron a 9 pacien-
tes con HET con isosorbida y 4 pacientes han per-
manecido bien sin intervencién quirtirgica, aunque
en ocasiones con un ligero mareo. Cinco pacientes
requirieron cirugia para controlar el vértigo. Tres
fueron sometidos a cocleosaculotomia para man-
tener la funcién vestibular en el oido enfermo, pero
el vértigo reaparecié después de 6 meses en los 3
casos. En estos 3 pacientes y en otro que queria un
tratamiento definitivo desde el principio, se realiz6
laberintectomia transmastoidea, que se tradujo en
un control completo de vértigo. En un paciente se
realizé seccion del nervio cuerda del timpano, por-
que no queria que su vestibulo fuese destruido por
completo. Después de la seccién del nervio no ha
tenido vértigo, aunque a veces mareos (30).

Harcourt y Brooks presentaron 24 pacientes con
HET ipsilateral, reportando que casi la mitad res-
pondi6 al tratamiento médico. Trece pacientes se
sometieron a la seccion del nervio vestibular y los
resultados, evaluados por un sistema de clasifica-
cién de la discapacidad, fueron muy satisfactorios.
La proporcién de pacientes sometidos a la secciéon
del nervio vestibular (54,9%) fue sustancialmente
mayor que los pacientes con HEI durante el mismo
periodo (5,4%). En la forma contralateral los pacien-
tes eran mas refractarios al tratamiento (6).

Hidrops endolinfatico tardio en nifios

Un apartado diferencial requiere la aparicion
de cuadros de HET en la poblacion pediatrica. En
primer lugar el vértigo en el nifio es una patologia
poco frecuente y ademas ha sido infravalorada.

En este grupo etario, se suele presentar como hi-
drops endolinfético tardio ipsilateral (17).

Huygen y Admiral (31) fueron los primeros en
reportar 3 casos pediatricos de HET que se manifes-
taron como vértigo episddico y arreflexia vestibular,
con un tnico antecedente de relevancia: la infeccién
congénita por citomegalovirus (CMV).

El test del glicerol, la electrococleografia y los ha-
llazgos clinicos neurootoldgicos permiten detectar
el HET en la poblacién pediétrica, siendo de mayor
dificultad la evaluacién clinica del cuadro en este
grupo que en los adultos,

El tratamiento médico a realizar en primera ins-
tancia, esta basado en el uso de diuréticos (como la
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acetazolamida), dietoterapia, sin descuidar el apo-
yo psicolégico del paciente y la familia.

Conclusiones

El hidrops endolinfético tardio es una afeccién
poco prevalente, pero de gran impacto en la vida de
los pacientes, més atn en la variante contralateral,
donde tienen alterada la funcién de ambos oidos.
Reconocerla, para comenzar precozmente con el
tratamiento indicado, es prioritario.

Recordemos que: “sélo se encuentra lo que se
busca y se busca lo que se conoce”.
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