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Afectacion vestibular en el CHARGE. Ver lo invisible
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Vestibular impairment in CHARGE syndrome. To see the invisible
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Nifa de 6 afos diagnosticada al nacimiento de sindrome
de CHARGE con ausencia completa y bilateral de conduc-
tos semicirculares (fig. 1). La paciente presenta una buena
deambulacion con ampliacion de la base de sustentacion.
Se le realizo un Video Head Impulse Test (vHIT) donde se
objetivo un déficit vestibular bilateral severo con un reflejo
vestibulo-oculomotor completamente anoémalo (fig. 2).

En el sindrome de CHARGE las malformaciones mas fre-
cuentes son las de oido' y, dentro de ellas, la ausencia
de canales semicirculares laterales, aunque también puede
aparecer una displasia de todos ellos?. Estas malformaciones
son faciles de detectar mediante tomografia computarizada,
y clinicamente se traducen en que los nifios presentan una
alteracioén del equilibrio, que se manifiesta como torpeza y
amplia base de sustentacion con el consiguiente retraso en
el desarrollo psicomotor?.

El VHIT es un método diagnostico rapido y no invasivo
para evaluar la efectividad del reflejo vestibulo-oculomotor
en pacientes con sintomatologia vestibular y que permite su
seguimiento.

Es muy importante instaurar programas de rehabilitacion
precoces, que deben tener en cuenta el patron especifico
del desarrollo motor inducido por el déficit vestibular y esti-
mular precozmente la vision y propiocepcion que ayudan a
compensar los defectos vestibulares. Si los pacientes tienen
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Figura 1

Tomografia computarizada craneal. Cortes axiales.
Agenesia del sistema vestibular bilateral. Ausencia de cana-
les semicircular. Vesicula Unica en la localizacion del utriculo
(flechas).
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Figura 2 Video Head impulse test: Estudio de la funcion vestibular a través del reflejo vestibulo-oculomotor. En ambas imagenes
(ay b), en gris oscuro se representa la velocidad del movimiento de la cabeza a la izquierda y la velocidad del movimiento de
la cabeza a la derecha. En gris claro se representa el comportamiento del ojo durante el movimiento cefalico. En condiciones
normales (a) el ojo dibuja un movimiento simétrico al de la cabeza, tanto a la derecha como a la izquierda. En esta paciente (b)
ese movimiento es deficiente por un déficit severo de la funcion vestibular de forma bilateral. Por ello, durante los movimientos
de la cabeza a la derecha y a la izquierda, debido a que el receptor periférico vestibular no funciona el reflejo es completamente

anomalo.

funcion otolitica residual, esto puede ayudar a aportar estra-
tegias de rehabilitacion (movimientos de desplazamiento
vertical y horizontal)?.
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