KAZUISTIKA

Ageneze lateralniho semicirkularniho

kanalku: kazuistika

Agenesis of the lateral semicircular canal: a case study

Souhrn

Cilem kazuistiky je poukdzat na vyznam diferencidlni diagnostiky atypické otologické poru-
chy, pfi které nesmi byt opomenuta vrozend dysplazie vnitiniho ucha. U 63letého pacienta
s interni zatéZi a otologickou anamnézou progreduijici hypakuzie, pfi opakovanych opera-
cich pro exostdzy a tympanosklerdzu, se rozvinul akutni periferni vestibularni syndrom s pa-
dem a poranénim. Vzhledem k anamnéze atypického otologického onemocnéni bylo pro-
vedeno HRCT s obrazovym ndlezem ageneze laterdlniho semicirkuldrniho kandlku, vypadek
funkce kandlku potvrzoval head impulse test. Pacienti s dysplazif lateralniho semicirkular-
niho kanalku maji zjevny nalez pfi klinickém vysetfeni, na pomocnych i na zobrazovacich
metodach, a to jak pred tak i pfi manifestaci onemocnéni. Rychlou a dostupnou metodou
k potvrzeni vyse uvedené vrozené poruchy vestibularniho aparatu se suspektni anamnézou
je HRCT pyramid. Zachyt pacientd s uvedenou vrozenou poruchou je ddlezity v prevenci
poranéni nasledkem padu ve vyssim veku.

Abstract

The objective of the case study is to point out the importance of differential diagnosis of
a rare otological disorder, in which congenital dysplasia of the inner ear is not to be omit-
ted. A 63 year old patient diagnosed with an internal disease and with otological history
of progressive hypoacusis and repeated surgeries due to exostoses and tympanosclerosis
developed acute peripheral vestibular syndrome due to a fall and an injury. In view of the
history of a rare otological disease, HRCT was performed showing agenesis of the lateral
semicircular canal, with the failure in canal function confirmed by a head impulse test.
Patients with lateral semicircular canal dysplasia present with evident findings in clinical
examination as well as in ancillary and imaging methods, both before and during disease
manifestation. Pyramid HRCT is a fast and accessible method to confirm the above con-
genital vestibular apparatus disorder with suspect anamnesis. The detection of patients with
the above-mentioned congenital disorder is important in the prevention of injuries caused
by falls in old age.
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Uvod

Unilateralni a bilateralni vestibularni pa-
tologie jsou rizikovd onemocnéni zvysu-
jici ¢etnost zavaznych padu [1] s nésled-
nymi zdravotnimi, psychosocidlnimi i so-
cioekonomickymi disledky [2]. Je ziejmé,
Ze Casna diagnostika potencidlné ohroze-
nych pacientl sniZi rizika vyplyvajici z moz-
ného zranéni po padu zapficinéného ves-
tibularni poruchou.

Dysplazie lateralniho semicirkularniho
kanalku (hSCC) patfi mezi nejcastéjsi kon-
genitalni anomalie vnitfniho ucha [3]. Izo-
lované vrozené abnormality hSCC bez kon-
komitantnich kostnich deformit dalsich
¢asti ucha jsou vzacné [4]. Jak tympano-
skleréza [5], tak exostdza zevniho zvuko-
vodu [6] patii mezi typickd ziskana one-
mocnéni ucha, kterd se vyvijeji pod vlivem
chronického drazdéni, napriklad chronic-
kého zanétlivého procesu.

V nasledujicim sdéleni chceme pouka-
zat na vyznam diferencidlni diagnostiky
atypické otologické anamnézy (zde kon-
krétné pacienta s exostézou, tympano-
sklerézou a kombinovanou sluchovou va-
dou (coHL), klinického vysetfeni (v popredi
s head impulse testem — HIT) a pfedevsim
na vyznam vysokorozlisovaciho pocitaco-
vého tomografického zobrazeni — HRCT)
pyramid v diagnostice pacientd s vrozenou
vyvojovou vadou vestibularniho organu,

kterd nediagnostikovana v pfipadé mani-
festace zvysuje rizika pada se viemi jejich
dusledky.

Kazuistika

63lety pacient s metabolickym syndromem
(2 roky diabetes melitus 2. typu kompen-
zovany na peroralnich antidiabeticich, 5 let
prostad hyperlipidemie na dieté, 5 let hy-
pertenze kompenzovand trojkombinaci
antihypertenziv, BMI 31,2) a stfedné téz-
kou oboustrannou hypakuzii ¢aste¢né
korigovanou sluchadlem.

V 11. dnu po operaci stendzy paterniho
kandlu v LS oblasti (prosta laminekto-
mie), bez divéjsich zavrativych stavd, do-
chazi k ndhlému vyvoji rotacniho vertiga
s tahem vlevo a naslednym padem s po-
ranénim levé dolnf koncetiny a dale k vy-
voji profuzniho vomitu a oscillopsie. Stav
trval cca 14 dnd, bez relapst, poté s po-
stupnym zlepsenim avsak s pretrvavajicimi
pocity nestability. Pacient byl neurotolo-
gicky vySetfen ve specializované ambu-
lanci az 39 dnd od zacatkl obtizi s nasle-
dujicim objektivnim nalezem:

Horizontalné rotacni nystagmus vlevo
prvniho stupné, pozitivni vestibularni to-
nické uchylky Hautant a Unterberger smé-
rem doprava, nestabilni stoj Il bez stra-
nové predilekce, negativni Dix-Halpike po-
lohovaci manévry (metodika manévru viz

[7]). Head impulse test v horizontalni ro-
viné prokazal vypadek funkce pravého
vestibularniho aparétu, HIT ve vertikaIni ro-
viné prokdzal hypofunkci vestibulo-oku-
larniho reflexu (VOR) v obou smérech této
roviny (metodika testu viz diskuze a [8,9].

Anamnesticka data i klinicky nalez ne-
byly typické pro vyznamné postiZzeni oto-
litovych struktur [10,11].

Vzhledem k letité hypakuzii bylo vyjad-
feno podezieni na souvislost s nové vznik-
lou zavrati. Dle otologické anamnézy pa-
cient od 38 let véku pozoruje postupné
zhorSovani sluchu s vyznamnou progresi
od 42. roku véku s vyvojem oboustran-
ného tinitu. V té dobé byl dikladné vy-
Setfen na ORL klinice se zavérem coHL,
s prfevahou CHL, kongenitalni malformace
nebyla prokdzana, CT zobrazeni viak ne-
bylo nikdy provedeno.

Byla zjisténa oboustranna obturujici
exostdza zevniho zvukovodu. Tento nalez
mu byl operacné feSen. Po operaci nedo-
Slo ke zlep3eni sluchu a ve véku 50 let byla
indikovdna oboustranna tympanotomie
s mobilizaci tfrminku a kovadlinky. Po této
operaci doslo prechodné ke zlepseni slu-
chovych obtiZi, nasledné v3ak opét k jejich
zhorseni, stejné tak i ndlezu na audio-
metrii a tympanometrii (obr. 1a). Stav byl
uzavien jako tympanosklerdza s vétsim
postizenim vpravo, sluchova porucha byla
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Obr. 1 a,b. Zdznam pomocnych vysetieni. A. Tympanogram. Prokazuje oboustranné zvysenou impedanci prevodniho
systému stredousi. B. Vysledek kalorizace pri elektronystagmografii. Bitermalni kalorizace vybavuje vlevo normalni
odpovéd, vpravo je obraz tézké hypofunkce.
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korigovana sluchadlem. Subjektivné po
korekci sluchadlem pacienta nejvice obté-
Zuje oboustranny piskavy tinitus. Vzhledem
k tomu, Ze tento pacient s nové vzniklou
zavrativou poruchou nemél anamnézu
typickou pro pacienty s tympanosklerd-
zou ani exostdzy zevniho zvukovodu, bylo
doplnéno HRCT pyramid k vylouceni dal-
Sich strukturdlnich abnormit s nalezem dys-
plazie pravostranného labyrintu s agenezf
hSCC (obr.2 a). Zjevny HRCT nélez odpo-
vida strané periferniho vestibularniho po-
stizeni. Bylo provedeno MRI mozku, které
potvrdilo ndlez na HRCT (obr. 2b), ostatni
nalez na MRI mozku i na sonografickém
vySetfeni cév byl negativni, byla korigo-
vana hyperlipidemie a hypertenze, dopo-
rucena rezimova opatfeni stran metabolic-
kého syndromu a kardiologické vysetreni,
zapocata rehabilitace zavrati, nasazeny
antivertigin6za. Bylo doplnéno elektro-
nystagmografické vysetreni (ENG) s néle-
zem tézké hypofunkce pravého labyrintu
jiz ve stavu kompenzace na rotac¢nich tes-
tech (obr. 1b). Stav se béhem dalSich am-
bulantnich kontrol subjektivné upravuje
stejné tak jako objektivni stabilita ve stoji,
avsak nadale pretrvava pocit nestability
a pozitivni head impulse test vpravo.
K dalsimu relapsu onemocnéni nedoslo.

Diskuse

Ageneze laterdlniho kanalku labyrintu byla
diagnostikovana na zakladé vysokorozli-
Sovaciho tomografického zobrazeni py-
ramidy temporalni kosti. Vysetfeni bylo
indikovano z divodu koincidence akutni
unilaterdlni vestibulopatie s pozitivnim kli-
nickym vysetfenim pfi progredujicich struk-
turdlnich a funkcnich zménach zevniho
a stfedniho ucha u pacienta bez odpovi-
dajici anamnézy. Strukturdlni zménou
zevniho ucha byl vyvoj oboustrannych
obturujicich exostéz. Pro populaci vnitro-
zemni se jednd o onemocnéni s velmi
nizkou prevalenci cca 0,88 % oproti po-
pulaci pfimorské, kde mize dosahovat
5 % a7z 40 % v zavislosti na lokalité. Pri-
¢inou vyssi prevalence v pfimorskych ob-
lastech jsou patrné mistni studené atmo-
sférické vlivy. V soucasnosti se obturujicf
exostézy vyskytuji bilateralné nejcastéji
jako nasledek chronické zatéze zevniho
zvukovodu studenou vodou a byvaji bézné

Obr. 2 a,b. Axidlni zobrazeni postizeného labyrintu. A. HRCT axidlni fez pravou
pyramidou. HRCT zobrazuje dysplasticky labyrint s chybéjicim lateralnim semi-
cirkularnim kanalkem (oznacen Sipkou) — rozdéleni malformaci lateralniho ka-
nalku dle HRCT viz [12]. B. MRI T2 vazeny axialni fez vnitfnim uchem a mozec¢-
kem. Vpravo je atypicky horizontalni semicirkularni kanalek (oznacen Sipkou),
chybi vnitini sténa kandlku a je vytvorena ohranicend dutina vyplnéna tekuti-
nou, kterd se nechova expanzivné. Ostatni kanalky bilateralné i hlemyzd maji

normalni morfologii.

spise pro vykonnostni vodni sportovce
(vtomto pfipadé je pacient zaméstnan
jako energotechnik) [6]. Podobné je tomu
u diagndzy tympanosklerdzy, ktera je ty-
picky vyvolana chronickymi zanéty stre-
dousi [5]. Tyto v3ak pacient nemd ani
v anamnéze ani je nepodporuje nélez na
HRCT jako napfiklad Utlum pneumatizace
mastoidd.

Na kazuistice je zajimavé, pro¢ pacient
nemél nikdy Zadné zavrativé obtize ani si
nestézoval na jinou formu nestability. Vzhle-
dem ke kongenitalnimu charakteru po-
stizeni Ize empiricky predpokladat kvalitni
adaptaci celého vestibuldrniho systému,
ke které doslo v ttlém véku. Tento pro-
blém u kongenitalnich aplazif byl objekti-
vizovan v prdci Sasaki et al [12] — na tlohu
dysfunkéniho lateralniho kanalku jsou dle
vyse uvedené prace patrné adaptovany
vertikalni kanalky. Brzy po operaci lumbo-
sakralni patefe tak patrné doslo k vypadku
funkce zbylych vestibuldrnich kandlkd stejné
strany s pfiznaky akutni vestibuldrni dys-
tonie. Etiologie tohoto zhor3enf je nejasna,
vzhledem k metabolickému syndromu pa-
cienta a nedavné operaci Ize predpokla-
dat etiologii tromboembolickou. Rovnéz
je zajimavé, proc vertigindzni potize pre-
trvavaly tak dlouhou dobu. Patofyziolo-
gicky by se dalo predpokladat, Ze pacienti
s anomadlii hife kompenzuiji dalSi zmény
ve vestibularnim apardtu — centraini
adaptacni schopnosti jsou jiz vyCerpany.

Lze tak soudit i dle zavér( prace Sasaki et
al, kde mél pacient rovnéz obtize protra-
hované. Jedna se bohuzel pouze o kazuis-
ticka data, systematizovana studie chybi.
Pro vysvétleni protrahovanych obtizi ne-
Ize vSak také vyloucit poruseni adaptac-
nich mechanizma pfilis dlouhou aplikaci
antiemetik v Uvodu onemocnéni, nebo vy-
voj poruchy do fobického vertiga.
Unilaterdlni pravostranny vypadek byl
v prvnim kontaktu diagnostikovan head
impulse testem — pasivnim nepredikova-
telnym zaskubem hlavy o nizké amplitudé
a vysoké akceleraci v roviné horizontalni
nebo vertikalni, event. rotacni [8,9] a dale
verifikovan elektronystagmograficky (obr.
1b). Shrnutim vysledkd téchto testd Ize
potvrdit jasnou pravostrannou areflexii,
a to nejen pro horizontélni, ale i vertikalni
stimulaci. Tento zavér je kongruentni s vy-
sledky kazuistiky Sasaki et al [12]. Sinusové
rotacni ENG testy na rotacnim kiesle pro-
vadéné s odstupem 2 mésicl od zacatku
obtizi jiz prokazaly probéhlou oboustran-
nou adaptaci na nizkofrekvencni stimul.
Z tohoto d@vodu Ize predpokladat zvyse-
nou Ucast druhostranného labyrintu
v detekci pohybl ve sméru kontralate-
ralnim jiz pred inzultem, ktera se po roz-
voji onemocnéni, které dekompenzovalo
dysplazii dale posilila.
Kochleovestibuldrni malformace ma
zhruba 3 % zdravych jedincl a asi 20 %
pacientd s vrozenou percepcni sluchovou
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vadou [13]. Podle nejnovéjsi klasifikace
se tyto malformace déli na kochlearni, ves-
tibularni, semicirkularnich kanalkd, vnitf-
niho zvukovodu a vestibulokochlearniho
akveduktu [4]. Vzhledem ke spole¢nému
vyvojovému zakladu byvaji malformace
¢asto kombinované. Od roku 1980 je pro
defekty temporaini kosti hlavni diagnos-
tickou zobrazovaci technikou HRCT [14],
hlavni diagnostickou funkéni |, bed-side”
metodou perifernich vestibularnich syn-
drom je od 90. let head impulse test [8],
zlatym standardem v pomocnych meto-
dach je i pfes mnoha omezeni stale ENG.

Dysplazie hSCC patii mezi nejcastéjsi
kongenitalni anomadlie vnitfniho ucha [3].
Vétsina kochleovestibularnich malformaci
je sdruzena s néjakou formou postizeni
sluchu [4]. Dysplazie hSCC je v 71 % pri-
padl asociovana s percepcni sluchovou
vadou a ve 14 % s CHL nebo coHL [15].
Co je viak v nasi kazuistice dllezitéjsi a co
je nutné zdaraznit, plati to i obracené —
5 % pacientd, ktefi méli tomograficky
zjisténou dysplazii hSCC, kam byli ode-
slani pro CHL, maji deformitu zevniho
nebo stfedniho ucha [16]. V nasem pri-
padé v3ak veskera vysetfeni pred operac-
nimi zakroky neprokdzala kongenitalni
malformaci, CT vysetieni bohuzel indiko-
vano nebylo.

Na zakladé vyse uvedenych argumentd
a kazuistiky je vice nez ziejmé, Ze pacienti
s CHL nebo coHL, ktefi maji deformitu
zevniho nebo stfedniho ucha bez typické
anamnézy, musi byt pro tato onemocnéni
dodatecné vysetreni vysokorozlisovacim CT
zobrazenim pyramid k vylouceni konge-
nitalni dysplazie labyrintu s aplazii semi-
cirkularmiho kanalku. Skoleny lékar maze
v takovémto pfipadé stanovit podezreni
na aplazii jiz pfi provedeni head impulse
testu [17]. Jen pacient s vestibuldrnim
postizenim ze znamého dlvodu, ktery je
dle publikaci statisticky vice ohrozen za-
vaznymi pady ve vyssim véku, maze pfi-

zpUsobit své chovani ve smyslu snizeni ri-
zik padd (napfiklad omezeni rizikovych
aktivit, korekci zrakové vady, podporou
holi v pfipadé jiz existujicich motorickych
omezeni a podobné), ale i Upravy ¢&i vy-
louceni moznych rizik cévnich jako v nasi
kazuistice.

Zkratky

hSCC - laterdIni semicirkularni kanalek la-
byrintu, HRCT - vysokorozliSovaci pocita-
Cova tomografie, BMI — body mass index,
ENG - elektronystagmografie, LS — lumbo-
sakrdlni, HIT — head impulse test, coHL —
kombinovana sluchova vada, CHL — pre-
vodni sluchova vada, VOR — vestibulo-oku-
larni reflex
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