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Dehiscence horniho polokruhovitého kanalku

Superior semicircular canal dehiscence

Vazend redakce,
dovolte ném zvefejnit pfipadovou studii pa-
cienta se vzacnym syndromem dehiscence
horniho polokruhovitého kanalku (superior
semicircular canal dehiscence; SSCD) vnitf-
niho ucha, ktery se klinicky projevuje ¢asto
bizarnimi subjektivnimi stesky pacienta.
V popfedi subjektivnich potiZi stoji poru-
chy rovnovahy a neobvyklé sluchové viemy.
V roce 1998 popsali Minor et al poprvé SSCD
[1,2]. Patologicko-anatomickym a patofyzio-
logickym podkladem syndromu je defekt
otické kapsuly v oblasti stfednf jamy lebni.
Dehiscence vytvaii v labyrintu tfeti mobilnf
okénko. Onemocnéni tak mize byt fazeno
mezi perilymfatické pistéle [3]. K typickym
pfiznaklm patfi pfedevsim zavrat provoko-
vana zvukem nebo zvysenim tlaku intrakra-
nialng, ve stfedousi ¢i v zevnim zvukovody,
chronické rovnovazné obtize, oscilopsie, bi-
zarni autofonie a pulzatorické usni Selesty.
Pochopeni pfic¢iny tohoto onemocnéni
umoznilo rozvoj novych diagnostickych
a nakonec i lé¢ebnych postupd.
Prezentujeme pfipad 41letého muze, ktery
byl vysetfen pro pfiblizné 20 let postupné se
zhorsujici pocit nestability doprovazeny ata-
kami rota¢ni zavrati. Paroxysmy zavrati se
vystupnovaly béhem poslednich 2 let, kdy
byl hospitalizovan na neurologii a opako-
vané vysetfovan na ORL ambulancich. Spolu
se zavratémi si stézoval na nepfijemné slu-
chové viemy,ato na tepavy Selest” a autofo-
nii v levém uchu. Udaval, Ze slysf pohyb vlast-
nich odi, pfedevsim pfi pohledu doleva, Ze je
pro néj obtézujici poslech vlastnf feci, ktera
se mu zda nepfijemné hlasita. Stejné tak ze
slysi pohyb kloubU celého téla v levém uchu.
Opakované byl pro uvedené stesky odesflan
osetfujicimi |ékafi na psychiatrii, kterou také
navstivil, ale navrzend Iécba byla s nulovym
efektem. Mnoho let se tedy radéji o svych
potizich dale nezminoval. Az dalsi progrese,
predevsim pak zvysujici se frekvence a pro-
hloubeni paroxysmalni zavrati, ho donu-
tily lékafskou pomoc opét vyhledat. Hlasité
vjemy, jako hluk rusné ulice, v ném vyvola-
valy mirou nauzeu. Pokud sam hlasité ho-
vofil, trpél vyraznou nevolnosti a rozost-

fenym vidénim. Podobné silné smrkanf ¢i
explozivni kychani zplsobovalo kratkodo-
bou nestabilitu, event. i rotac¢nf zévrat. Upus-
til od sportovani, protoze cviceni, predevsim
pak zapinani bfisniho lisu, vyvolavalo tézké
zachvaty vertiga.

Jiz na zdkladé anamnézy byla vyslo-
vena suspekce na syndrom SSCD s postize-
nim levého labyrintu. V audiometrickém na-
lezu byla vlevo zjisténa pro syndrom typicka
kfivka kostniho vedeni s prahy v negativnich
hodnotéch. Prahy vzdusného vedeni byly
sice v normé, ale diky negativnim prahdm
kostniho vedeni bylo nutné celkové hodno-
tit audiogram jako prevodni poruchu sluchu.
Uvedeny nélez klinicky koreloval s kostni hy-
perakuzi a autofoni.

Pti klinickém neurootologickém vysetreni
nebyla prokdzana tonicka periferni vestibu-
l&rni 1éze. Pri videookulografii (VOG) nebyl
pfitomen spontanni nystagmus. Pfi head-
-shaking testu nebyl zadny nystagmus vy-
baven. Pohledem evokovany nystagmus
nebyl patrny, pomalé sledovaci pohyby o¢ni,
stejné tak jako sakadické a optokineticky test
byly v normé. Video head impulse test ne-
prokézal poruchu funkce zadného z kanalkd.
Kalorickym testem jsme také neodhalili sni-
Zeni funkce labyrintu.

Az provokaci pfi zvysenf intrakranidlniho
tlaku cvicenim byl indukovan silny vertikaIni
nystagmus pozorovatelny i pouhym okem.
Nystagmus mirnéjsiho stupné byl evokovan
i pfi Valsalvové manévru ¢i pri zvyseni tlaku
v zevnim zvukovodu, kdy vsak byla provo-
kace nystagmu nejméné patrna a reakce po-
zorovatelna jen na VOG zéznamu. Pfi posle-
chu ténd z audiometru si jiz kolem 60 dB
pacient stézoval na subjektivni nestabi-
litu a pocit rotace, pfi intenzité ténu kolem
80 dB byl i okem vysettujiciho patrny verti-
kalni nystagmus.

Pri vysetfeni vestibuldrné evokovanych
myogennich potenciald (VEMP) byl na hla-
diné hlasitosti nad 90 dB prlkazny nejen
nystagmus, ale i torzni uklon hlavy syn-
chronni spolu s VEMP impulzem. Ampli-
tuda cervikalnich (cVEMP) i okuldrnich VEMP
(oVEMP) byla patologicky zvysena uz na
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75 dB oproti strané zdravé. Rozdil byl patrny
predevsim pfi vysetfeni oVEMP, které je za-
méreno na vysetreni utrikulu, horniho a hori-
zontéalniho polokruhovitého kanalku (obr. 1).

Dehiscence levého horniho kandlku
byla morfologicky potvrzena na CT s vyso-
kym rozlisenim (high resolution CT; HRCT)
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Obr. 1. Vestibularné evokované myogenni potencidly (VEMP). A) Cervikalni VEMP vlevo vybavny jiz na 75 dB, elevace amplitudy VEMP
komplexu; B) okularni VEMP - jesté vyraznéjsi patologicka elevace amplitudy VEMP komplexu vlevo, komplex patologicky vybavny
opétina75dB.

Fig. 1. Vestibular evoked myogenic potentials (VEMP). A) Cervical VEMP with decreased threshold on the left side at 75 dB with
increased amplitude of the VEMP complex; B) ocular VEMP also have lower thresholds and increased amplitudes, even to a greater
extent than observed in cVEMP responses at 75 dB.

u spankovych kostf, a to jak v roviné para-
lelni, tak ortogonalni s osou postizeného ka-
nélku (tzv. Péschlova a Stenversova projekce)
(obr. 2). Soucasné byla zjisténa ipsilateraini
rozsahlejsi dehiscence tegmen tympani. Dle
MR nebyla prokdzana jina patologie.

Pro vyrazné a stupnujici se subjektivni
stesky, které pacienta omezovaly v kazdo-
dennim Zivoté, bylo pfistoupeno k chirur-
gickému feseni dehiscence. Subtemporal-

nim pfistupem k hornf plose pyramidy bylo
provedeno simultanni ,ucpani” (plugging)
a ,prekryti” (resurfacing) kandlku a také re-
konstrukce tegmen tympani. Hojenf pro-
béhlo nekomplikované. Pfrechodné, po
dobu 3 tydnd, jsme zaznamenali spontanni
,nahoru bijici" (up beating) nystagmus v ro-
viné osetfeného kanalku. Audiometricky
byla prokdzéna normalizace prahd kostniho
vedeni, resp. lehky pokles na vysokych frek-

vencich o 10 dB. Bezprostfedné po vykonu
doslo k eliminaci typické symptomatolo-
gie SSCD - tj. autofonie, kostni hyperakuze
a atak zvukem a tlakem indukované zavrati.
Pacient uddval jen lehkou subjektivni nesta-
bilitu s tendenci k lepsent.

Po 2 mésicich od operace doslo ke vzniku
benigniho polohovaciho paroxysmalniho
vertiga (BPPV) s postizenim zadniho polo-
kruhovitého kandalku na operované strané.
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Obr. 2. CT s vysokym rozlisenim spankovych kosti (A, C: prava strana; B, D: leva strana)
demonstrujici dehiscenci horniho polokruhovitého kanélku vlevo (Sipky). A, B) Rekon-
strukce vrstvy paralelné s rovinou horniho polokruhovitého kanélku — kolmo na dlou-
hou osou pyramidy; C, D) rekonstrukce vrstvy paralelné s dlouhou osou pyramidy,
kolmo na priibéh horniho polokruhovitého kanalku.

Fig. 2. High resolution CT of temporal bones (A, C: right side; B, D: left side) demonstra-
ting the upper semicircular canal dehiscence on the left side (arrows). A, B) Reconstruc-
tion in the plane parallel to the plane of the upper semicircular canal — perpendicular to
the long axis of the pyramid; C, D) reconstruction in the plane parallel to the long axis of
the pyramid, perpendicular to the plane of the upper semicircular canal.

Stav byl fesen repozi¢nimi manévry. La-
boratorné jsme také prokazali hypovita-
mindzu D. Od navrzené substituce jsme pro
nezaddouci Ucinky museli ustoupit. BPPV ma
u pacienta recidivujici rédz, nadto v klinic-
kém obraze pretrvavaji priznaky fobického

vertiga, které je dale feseno podpdrnou
psychoterapif.

Prezentovany pfiipad ukazuje, ze sympto-
matologie SSCD muze byt natolik paralyzu-
jici, ze omezi ¢lovéka nejen v pracovnich ak-
tivitdch, ale i v bézném Zivoté, a ze pro své

v v

bizarni stesky muze imitovat psychiatrické
onemocnéni.

Z klinického hlediska je kli¢covy prikaz zvu-
kem a tlakovymi zménami indukovaného
nystagmu v roviné postizeného kanalku.
Onemocnéni svymi dopady pro sluch mlze
imitovat otosklerézu a jiné formy prevodni
nedoslychavosti s fyziologickym nélezem na
prevodnim systému stfedousf. Pro stanovenf
diagndzy je pifnosné pfistrojové neurootolo-
gické vysetfeni, pfedeviim provedeni VEMP.
Patologicky nalez je nutné potvrdit morfolo-
gickym prikazem dehiscence zobrazovacimi
metodami (HRCT a event. také MR) [2,4].

Postup Ié¢by onemocnéni je urcen jeho
tizi. V pfipadé mirnych obtizi Ize volit fadné
vysvétlenf problému pacientovi s navazuji-
cfmi reZimovymi opatfenimi. Pokud je symp-
tomatologie pro pacienta v kazdodennim Zi-
voté vyrazné omezujici, je postupem Iécby
néktera z forem chirurgického osetreni de-
hiscence ze subtemporalniho nebo trans-
mastoidniho pfistupu [2,4].

Vyzkumné Usili sméfované k diagnoze
SSCD rozsifilo nase chapani patofyziologie
tzv. tfetiho okénka do labyrintu a vedlo k za-
vedeni vysoce senzitivnich zobrazovacich
metod a novych specifickych a objektivnich
diagnostickych testl v neurootologii. Pres
svou vzacnost by diagndza SSCD méla byt
v povédomi otorinolaryngologt, neurologl
a psychiatrQ, kteff se s prezentovanym syn-
dromem mohou setkat v kazdodenni praxi.

Literatura

1. Minor LB, Solomon D, Zinreich JS et al. Sound-
and/or pressure-induced vertigo due to bone dehis-
cence of the superior semicircular canal. Arch Otolaryn-
gol Head Neck Surg 1998; 124(3): 249-258.

2. Mau C, Kamal N, Badeti S et al. Superior semicir-
cular canal dehiscence: diagnosis and management.
J Clin Neurosci 2018; 48: 58-65. doi: 10.1016/j.jocn.2017.
11.019.

3. Chrobok V, Pellant A, Simékov4 E et al. Cholesteatom
a pistél kosténého labyrintu. Otorinolaryng a Foniat
2005; 54(4): 193-198.

4. Ward BK, Carey JP, Minor LB. Superior canal dehiscence
syndrome: lessons from the first 20 years. Front Neurol
2017, 8:177. doi: 10.3389/fneur.2017.00177.

Na webu csnn.eu naleznete rozsifenou verzi tohoto ¢lanku.

Cesk Slov Neurol N 2019; 82/115(4): 461-463

463




