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Abstract Jormulated for this syndrome. Moreaver, we discuss the best
therapeutic approach for the ipsilateral and controlateral
Delayed Endolymphatic Hydrops (DEH) is a disease entity — variants of DEF.
that must be distinguished from idiopathic endolymphatic
hydrops (Méniére’s disease). Idiopathic hydrops is character-
ized by the following symptoms: 1) vertigo often accompanied
by nausea and Vﬂmiu'ng,’P;) tinnitus; 3) hearing loss, f:uuﬂy Introduzione
uctuating; and 4) sensation of pressure or 55 in the
fﬂ'rcmd eiu'. Idio;:alhic fgrdmp{ﬁ:no:r c;mm;r:‘;;ma;c:::! in Per chlaycd‘Endqumphatic‘l:lydmpsw (DEF 1) o «ldro-
middle-aged patients, usually between 30 and 50 years, ltmay  pe Endolinfatico Ritardato» si intende una entita patolo-
involve one or both ears and usually exibits fluctuating hearing gica caratlerizzata da attacchi vertiginosi recidivanti
loss and episodic vertigo, although one symptom may precede  associali ai sintomi completi o incompleti dell’idrope
the other b?j:':"”“ or years, It is m':‘{zf ﬂfﬂzfﬁ' sdisease  |abirintico a carico di uno dei due orecchi, in soggetti con
o present w d SEVEre sensorineurd aring (oss, P 1% P =
Delayed Endolymphatic H ydrops was first described, under ﬂ;ﬁ?:%?;:ﬁl:d;:;?‘:: :.')M: n”'(,"dl‘c m‘cf‘w m?m.
; 4 ; . 1anni fa, il DEH ¢ entrato a
the name of «unilateral deafness with subsequent vertigos, by far parte del bagagl; Iturale di ’ Sholost sol
Wolfson and Lieberman and Nadol et al.; this was luter parte del bagaglio culturale di molti vestibologi solo
confirmed by other authors. The disease s characterized by a negli ulu!'m anni: d a.hra-panc il corretto mquadrar-m:-:nw
profound sensorineural hearing loss in one ear, found to have ~ ©Vinico di questi pazienti non & possibile se non si tiene
been present in most cases from early childhood, due 1o an ~ €onto dell’ esistenza di una tale entita nosologica.
unknown cause, trauma or viral infections. After a prolonged  Allualmente Ja patologia dell’ orecchio interno da idrope
period (usually many years) patients with DEH experience the  endolinfatico viene, sempre piis frequentemente, suddi-
iy fftpm Ve;lgﬂfrm the deaf ear (Ipsilateral Delayed visa in tre quadri clinici distinti: Ja malattia di Méniére,
Eng lymphatic Hy gp;;‘prdevetapaﬂummmghgaﬂuglqn le sindromi menieriformi e I"idrope endolinfatico ritar-
W;w Fémga E the’ogpgﬂz c;::;.:dg;evmly wit dato.
norma rin ontrolateral De - : . 5 " . .
drops). Ves mfa”ympmmm m‘ia e ny’:f?éi:?ez}:; La Malattia di Méniére viene considerata un idrope
disease: in fact there is evidence that endolymphatic hydrops 'd‘OPill_lw ede Caratlerizzata dai quattro sintomi fonda-
in the previously damaged ear or in the previously normal ear ~ ™eMali: 1) vertigini rolatorie oggettive con durata da

ftpremmkmtpar:qﬂhefabymmiuepathology. Histopa-  ™inuti ad ore ed andamento periodico-ricorrente; 2)
thology swdies recently conducted

. on_temporal bones of  ipoacusianeurosensoriale almeno inizialmente fluttuante;
subjects affected with controlateral /

! DEH show pathologic ~ 3) acufeni ad intensita variabile; 4) senso di pienezza e/
z:;sﬂ in the deaf ears similar 1o those Jound in viral : E

W5 0 pressione nell’orecchio coinvolto. Inoltre, nelle forme
" 15, whereas pathologic changes in the hearing ears g iziali, esiste i :
. Padnis ’ quasi sempre un rapporto temporale ben
resemble those known 1o occur in Méniere sdisease. Medical  definibile fra |y vertigine ¢ I'ipoacusia con senso di
. Pienezza e acufene. La malattia é piil spesso monolate-
freatment " T ¢ .
jﬁ::zrgka!m; rale, con discreta incidenza perd anche di forme bilate-

; either consery. "3l € tende a manifestarsi in eta abbastanza giovanile

@tive or more radical, depending on the type of DEH, Pharma.  (25-50 anni), La vertigine ha un esordio subacuto e di

“*""m""‘ labyrinthectomy with ototoxic drugs could be the norma recede senza esiti sintomatologici; solo nelle fasi

In -P:.i“ri““w, St dﬁ‘ﬁ e pil avanzate della malattia possono residuare turbe

liom ureinorder tosummarize the  posturali nei periodi intercritici, L'ipoacusia tende a
repors b eanares and criceria for diagnosing DEF], we i

peggiorare negli anni senza pero mai giungere all’anacu-
8% and pathogenetic hypotheses i 1.4 malattia di Méniére & relativamente poco fre-
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quente, con una incidenza stimata intorno ai 50 casi ogni
100.000 abitanti; la sua etiologia &€ ancora sconosciuta e
la patogenesi ancora oggetto di dibattito.

Con il termine Sindrome Menieriforme si indicano quei
quadri patologici che presentano alcune somiglianze
con la malattia di Méniére, non rispettandone pero il
preciso pattern sintomatologico. In tale sindrome alcuni
sintomi possono essere assenti oppure presentarsi con
modalita diverse; inoltre possono non essere rispettati
certi rapporti temporali tra i sintomi come invece avvie-
ne per I’idrope idiopatico. Inoltre nelle sindromi menie-
riformi, a differenza della forma idiopatica, si riesce ad
individuare abbastanza spesso una etiologia (vascolare,
otosclerotica, traumatica, espansiva etc.) chiara o pre-
sunta.

Le manifestazioni cliniche del DEH, invece, consistono
in un evento «precoce» caratterizzato da una grave
ipoacusia in un orecchio e da un evento «tardivo»,
caratterizzato dai sintomi dell’idrope endolinfatico nel-
lo stesso orecchio o nel controlaterale. Si distinguono
infatti almeno due tipi di DEH: una forma «ipsilaterale»
nella quale, a distanza di tempo dall’evento precoce, si
sviluppa una sintomatologia di vertigine ricorrente da
ricondurre ad una sofferenza dell’apparato vestibolare
dell’orecchio ipoacusico; una forma «controlaterale»
nella quale si vengono a produrre i sintomi dell’idrope
endolinfatico, con ipoacusia fluttuante e talora anche
vertigine ricorrente, nell’altro orecchio, fino a quel mo-
mento normoudente.

Storiografia

Nel 1975 Wolfson e Lieberman '’ riportano 5 casi, tutti
di DEH ipsilaterale; questi pazienti presentavano una
ipoacusia neurosensoriale profonda insorta nell’infan-
zia 0 in eta pill adulta . Dopo un periodo da 9 a 24 anni,
tutti i soggetti sviluppavano attacchi di vertigine ricor-
renti del tutto simili a quelli dell’idrope endolinfatico,
tranne che per i sintomi audiologici spesso assenti;
alcuni pazienti tuttavia riferivano un senso di pienezza o
di pressione nell’orecchio ipoacusico: per questo motivo
gli AA indicavano tale orecchio come il responsabile
anche dei sintomi vestibolari.

Da un punto di vista etiopatogenetico gli autori ipotizza-
no che un primitivo agente virale determini I’ipoacusia
monolaterale profonda e che lo stesso provochi modifi-
cazioni istologiche (obliterazione fibrosa dell’acque-
dotto vestibolare) tali da produrre un idrope endolinfati-
co responsabile della sintomatologia vertiginosa tardi-
vd.

Nello stesso anno Nadol et al. ® riportano altri 12 casi di
DEH ipsilaterale. In tutti i pazienti la perdita uditiva era
stata improvvisa, attribuibile in qualche caso a fattori
traumatici o ad agenti virali e in altri casi a cause
sconosciute. In seguito tutti i pazienti avevano sviluppa-
Hverc vertigini periferiche, spesso associate ad ipofun-
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zione labirintica e risolte con labirintectomia nell’orec-
chio ipoacusico. Una labirintotomia diagnostica esegui-
ta in tre casi documentava un idrope endolinfatico o
tessuto del labirinto membranoso aderente alla faccia
mediale della platina. Gli AA spiegano il ritardo nell’in-
sorgenza dei sintomi vestibolari con |’osservazione spe-
rimentale che nella cavia la obliterazione dell’acquedot-
to vestibolare determina un idrope endolinfatico solo
dopo alcune settimane e nel gatto sono necessari anche
anni; & probabile che nell’'uomo sia richiesto un interval-
lo di tempo ancora maggiore.

Nel 1978 Shuknecht’ riporta la sua esperienza con 12
casi di DEH ipsilaterale e per la prima volta parla della
possibilita di avere anche una forma di DEH controlate-
rale, osservata in 6 pazienti. L’idrope ritardato controla-
terale si manifesta anch’esso in pazienti affetti da una
profonda ipoacusia neurosensoriale di vecchia data ma
differisce dalla forma ipsilaterale perché questi soggetti
sviluppano, a distanza, una ipoacusia fluttuante nel-
I’orecchio sano, talora accompagnata da vertigini ricor-
renti.

Nei pazienti con DEH ipsilaterale I’iniziale ipoacusia
era da causa traumatica o virale; il lasso di tempo tra
’evento precoce e la sintomatologia vertiginosa tardiva
era in media di 27 anni; solo in due casi era di uno e due
anni. La funzionalita labirintica dell’orecchio ipoacusi-
co, valutata con il test minimale di Kobrak, risultava
diminuita in 7 pazienti su 12; al contrario, la stimolazio-
ne calorica dell’orecchio non patologico produceva ri-
sposte normali in tutti i soggetti. In 8 casi & stata eseguita
una labirintectomia, con successiva scomparsa dei sin-
tomi in tutti i pazienti. I sei casi con DEH controlaterale
presentavano una ipoacusia neurosensoriale monolate-
rale profonda, scoperta accidentalmente nell’infanzia o
nell’adolescenza. 1l ritardo tra la comparsa della primi-
tiva ipoacusia e I’insorgenza di una ipoacusia fluttuante
controlaterale andava dai 5 ai 34 anni con una media di
17. Due di questi pazienti presentavano, oltre all"ipoacu-
sia fluttuante, una sintomatologia vertiginosa con attac-
chi tipici della malattia di Méniére; |’autore sostiene che
non si pud escludere a priori un idrope idiopatico insorto
casualmente nell’orecchio controlaterale, ma 'eta di
insorgenza della sintomatologia (10 e 14 anni) ¢ molto
inusuale per la Malattia di Méniére. Quattro pazienti con
DEH controlaterale non avevano mai avuto sintomi
vestibolari anche se in tre casi era presente una ariflessia
per lo stimolo termico in entrambi gli orecchi. Tutti 16
pazienti sono stati sottoposti a terapia medica, ma nessu-
no di questi ne ha giovato significativamente.

In uno studio condotto su 89 pazienti con anacusii
insorta in eta giovanile, Kamei * riscontra una incidenza
di vertigine ricorrente nel 30% dei casi. In tre dei pazienti
che avevano sviluppato una sintomatologia vertiginosa
era inoltre presente una ipoacusia fluttuante nell’orec-
chio controlaterale, precedentemente normoudente.
Nel 1980 Le Liever e Barber* riportano 18 casi di DEH
ipsilaterale. Sette casi sono stati trattati chirurgicamen-
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te: sei con labirintectomia ed uno con sacculotomia.
Interessante & anche il lavoro di Paparella ¢ Mancini®
che, nel 1983 riferiscono di 37 pazienti che avevano
sviluppato una sintomatologia vertiginosa Ménidre-si-
mile, dopo avere subito un trauma acustico o cranico. In
molti di questi casi I'insorgenza delle vert igini era ritar-
data di alcuni anni rispetto all’evento traumatico.
In un lavoro del 1988 Hicks ¢ Wright ' presentano 8 casi
di DEH ipsilaterale ¢ 7 di DEH controlaterale: in aggiun-
ta gli AA riportano anche di un caso estremamente
interessante, in cui il DEH era comparso sia in forma ipsi
che controlaterale, in tempi diversi. Questa paziente
all’eta di 2 anni era stata colpita da una profonda ipoacu-
sia neurosensoriale bilaterale per causa infettiva, Venti
anni pil tardi inizio ad accusare la sintomatologia otolo-
gicatipicadell’idrope endolinfatico riferendola all’ orec-
chio maggiormente ipoacusico. Resistente alle lerapie
mediche, la paziente risolse i disturbi dopo labirintecto-
mia. Due anni pil tardi la stessa sintomatologia si fece
presente nell’orecchio in precedenza maggiormente
udente. Dopo terapia medica, senza risultati, fu praticata
una decompressione del sacco endolinfatico con shunt
mastoideo; I'intervento portd alla risoluzione dei sinto-
mi senza compromissione ulteriore dell’udito.
Nel 1990 Shuknecht® pubblica un lavoro riassuntivo
della sua casistica di DEH; I’ Autore raccoglie i casi di
DEH giunti alla sua osservazione in 28 anni: si tratta di
62 casi di DEH , 31 ipsilaterali e 31 controlaterali. Oltre
alle diverse considerazioni di ordine clinico, Shuknecht
fornisce i dati istopatologici corrispondenti ai due orec-
chi di due soggetti affetti da DEH controlaterale decedu-
li per altra causa.

Clinica

L’evento precoce del DEH ¢ costituito dall'insorgenza
di una ipoacusia neurosensoriale per lo pit di grado
profondo. Per la forma ipsilaterale tale ipoacusia viene
riscontrata spesso in et infantile ¢ la sua causa rimane
sconosciula; quando il deficit uditivo compare piu tardi-
vamente la determinazione dell’etiologia risulta pill
agevole. Gli agenti virali sembrano essere i maggiori
responsabili sia quando risultano riconoscibili (Parotite,
Morbillo, Influenza)sia quando non lo sono ecomungue
manifestano la loro azione patogena sotto forma di una
sordita improvvisa. Per il DEH ipsilaterale ¢ stato anche
dimostrato un chiaro rapporto causale tra insorgenza
dell’ipoacusiae i traumatismi cranicio interventi otochi-
rurgici. Anche per il DEH controlaterale, analogamente
alla formaipsilaterale, I'ipoacusia preesistente puo rico-
noscere una causa virale o manifestarsi come sordita
improvvisa. Non & invece riferito, per il DEH controla-
terale, il rapporto con eventi traumatici, mentre sono
riportati casi in cui l'ipoacusia iniziale era causata dauna
‘meningite batterica,
Llipoacusia iniziale tipica del DEH si instaura quindi
M

bruscamente ¢ non sembra avere caratteri di Progressivi
ta. L'cta di insorgenza dell'ipoacusia & estremamente
variabile, dalla prima infanzia fino anche ai 60/70 anm
Anche il periodo di intervallo tra la comparsa dell’ipo
acusia ¢ quella dei sintomi otoncurologici ha una grande
variabilita: per la forma ipsilaterale il minimo intervallo
riportato ¢ di 2 anni mentre il massimo supera anche i 70
Per la forma controlaterale il periodo di intervallo sem-

bra essere leggermente ridotto andando da un minimo di
un anno a 50/60 anni.

La fase tardiva della patologia in forma ipsilaterale ¢
carallerizzata dalla comparsa di attacchi vertiginosi og
gettivi, Méniére-simili, ad insorgenza subacuta, della
durata di alcune ore e associati a nausea, vomito, sudo
razione ¢ talora anche diarrea. Le crisi vertiginose si
risolvono sempre in maniera subacuta lasciando il pa-
ziente in una condizione di relativo benessere; i periodi
intercritici possono variare da pochi giorni, a settimane

o anche a mesi. Pt spesso la sintomatologia vertiginosa
rimane I"unica tipica della fasc tardiva del DEH ipsila-
terale: infatti la profonda ipoacusia monolaterale non
consente ai pazienti di percepire altri sintomi audiologici
(Muttuazione uditiva o acufene); nonostante questo, tal-
volta, i pazienti possono riferire sintomi come «full-
ness» 0 senso di pressione nell*orecchio ipoacusico,
specie in concomitanza delle crisi vertiginose. L'esame
otoneurologico eseguito a breve distanza dalla crisi
vertiginosa mostra i reperti tipici di un interessamento
dell’organo vestibolare periferico. Molti AA hanno an-
che riscontrato una ipo-ariflessia labirintica omolaterale
all’orecchio ipoacusico. In effetti nella sua casistica,
Shuknecht® ha osservato che la stimolazione termica
degli orecchi ipoacusici provoca una risposta vestibola-
re ridotta o assente in pit dell’80% dei casi, mentre la
risposta allostimolo calorico degli orecchi controlaterali
risulta normale nella quasi totalita.

La fase tardiva del DEH controlaterale & invece clinica-
mente caratterizzata dalla comparsa di una ipoacusia
fluttuante nell’orecchio controlaterale, in precedenza
normoudente (o con minore ipoacusia). Le fluttuazioni
uditive sono del tutto simili a quelle che si osservano
nella malattia di Méniere: inizialmente sono infatti piu
colpite le frequenze gravi mentre in un secondo momen-
to la sofferenza tende ad estendersi anche al giro medio
¢ apicale. Come nei pazienti con idrope idiopatico,
anche i pazienti con DEH controlaterale hanno acufeni
¢ unasensazione di pressione nell’orecchio che va di pari
passo con il peggioramento dell’udito per le frequenze
gravi, Frequentemente alla sintomatologia audiologica
controlaterale si puo associare anche quella vestibolare,
in forma di attacchi vertiginosi ricorrenti Méniére simili;
nella casistica di Shucknecht * questo si & verificato in 15
pazienti su 31 (50%). Anche nel DEH controlaterale la
funzionalita labirintica dell’orecchio inizialmente ipoa-
cusico risulta spesso alterata; addirittura se si cunfrqnlu-_
no le risposte caloriche dell’orecchio ipoacusico dei casi
di DEH ipsilaterale con quelli di DEH controlaterale, si
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nota che in questi ultimi la funzionalita vestibolare
periferica risulta quantitativamente pili compromessa.
Cio suggerisce che probabilmente I’organo vestibolare
dell’orecchio sordo, nei casi di DEH controlaterale,
subisce maggiori alterazioni rispetto a quello dello stes-
so orecchio dei casi di DEH ipsilaterale. Lo stesso si puo
affermare per 1'orecchio controlaterale all’ipoacusia
profonda, che, nei casi di DEH ipsilaterale, mostra una
risposta vestibolare solo sporadicamente ridotta, mentre
nei casi di DEH controlaterale la evidenzia ridotta o
assente in pit della meta dei casi (18 su 31 nella casistica
di Shuknecht).

Non si puo trascurare infine I’evenienza in cui il DEH
possa presentarsi in una forma clinica particolare: Kar-
mody * nel 1982 riporta 4 pazienti con ipoacusia appa-
rentemente congenita, profonda e bilaterale che svilup-
parono, in un secondo tempo, vertigini ricorrenti sugge-
stive di un idrope endolinfatico. Secondo Shuknecht tali
casi possono essere definiti DEH «bilaterale».

Istopatologia

I reperti istopatologici caratteristici del DEH si conosco-
no grazie aglistudi di Shuknecht % 1’autore ha esaminato
due ossa temporali appartenenti a soggetti che avevano
sofferto in vita di DEH controlaterale ed erano deceduti
per altra causa. i
Le alterazioni istopatologiche osservate negli orecchi
ipoacusici sono del tutto simili a quelli riscontrabili nelle
labirintiti a causa virale (parotite, morbillo); in partico-
lare, si hanno vari gradi di atrofia degli organi neurosen-
soriali con degenerazione retrograda neuronale e idrope
endolinfatico, in assenza di fenomeni di proliferazione
fibrosa o reazione ossea. Tali reperti confermerebbero
I’ipotesi che molte delle ipoacusie scoperte nell’infanzia
e da causa definita ignota possono essere da ricondurre
a questo tipo di agenti.
D’altra parte gli orecchi controlaterali di questi pazienti,
che esibivano una ipoacusia fluttuante, mostravano in-
vece reperti istologici tipici della Malattia di Ménieére:
idrope endolinfatico di vario grado con lieve o nulla
atrofia degli organi sensoriali. E assai probabile secondo
Shuknecht che questi orecchi subiscano anch’essi una
lesione da parte del primitivo agente virale nello stesso
momento in cui questo provoca la profonda ipoacusia.
Tale convinzione ¢ supportata dal fatto che, in uno dei
due casi esaminati, I’orecchio controlaterale mostrava i
segni di una lesione degenerativa focale suggestiva di un
pregresso insulto. In effetti diversi casi di forme contro-
laterali presentano una iporiflessia vestibolare bilaterale
fino dalla prima infanzia, cio¢ prima del manifestarsi
dell’ipoacusia fluttuante nell'orecchio udente. In molti
casi, d'altra parte, le risposte caloriche erano normali o
solo lievemente ridotte e quindi I'insulto primitivo deve
essere considerato veramente subclinico. Questa ultima
considerazione € importante in quanto, se si assume che

una labirintopatia virale possa insorgere in un soggeto
come una patologia subclinica che evolvera in un idroge
endolinfatico, si pud avanzare anche un’ipotesi per spie-
gare la Malattia di Méniére: in questo contesto infatti [z
patologia nota come DEH verrebbe ad essere il legame
mancante per la comprensione della patogenesi dellz
Malattia di Méniere stessa. Cio significa che DEH &
Meéniére sono due patologie correlate, causate prevalen-
temente da una labirintite virale subclinica.

Per spiegare la genesi dell’idrope, Shuknecht ” ipotizza
che I’insulto originale, qualunque sia la causa, possa o
danneggiare il sacco endolinfatico o bloccare I"acque-
dotto vestibolare, compromettendo in tal modo il rias-
sorbimento dell’endolinfa. Questo concetto implica il
fatto che alcuni tessuti ad attivita secretoria comungue
rimangano e che inoltre possa residuare una certa fun-
zione uditiva e vestibolare in grado di spiegare i sintomi
che insorgono a distanza.

Terapia

Fino dalle prime osservazioni, la terapia indicata per la
forma ipsilaterale di DEH é stata quella chirurgica, a
mezzo di labirintectomia nell’orecchio ipoacusico.

I diversi AA che se ne sono occupati infatti riportano un
insuccesso globale con la terapia medica usando i farma-
ci indicati per I’idrope endolinfatico (cortisonici. diure-
tici etc.) o con la dieta iposodica.

Nei casi di DEH ipsilaterale, la terapia chirurgica, anche
non conservativa (come & nel caso di una labirintecto-
mia), non pone peraltro problemi di conservazione del-
I"udito in quanto si va ad agire su orecchi, da questo
punto di vista, gia fortemente compromessi. Tutti gli AA
sono concordi nell’affermare che I'intervento di labirin-
tectomia, conduce alla risoluzione dei sintomi nella
totalita dei pazienti operati.

Tuttavia, per i soggetti nei quali i sintomi dell idrope
ritardato insorgono in eta piu giovanile, alcuni AA
preferiscono la chirurgia del sacco endolinfatico. Hichs
e Wright ' preferiscono un trattamento piu conservativo
al di sotto dei 50 anni, in base al concetto arbitrario che
al di sopra di questa eta ¢ meno probabile che si abbia il
coinvolgimento dell’orecchio migliore.

Per il DEH controlaterale la scelta terapeutica risulta pit
difficile: anche per queste forme i risultati della terapia
medica convenzionale sembrano del tutto insoddisfa-
centi. Chirurgicamente, |'unica possibilita & quella della
chirurgia del sacco, essendo la piu conservativa; per
questi pazienti infatti si va ad agire sull’unico orecchio
udente.

Altualmente un nuovo orizzonte terapeutico sista apren-
do con I'introduzione delle tecniche di ablazione farma-
cologica del labirinto con ototossici selettivi per la
funzione vestibolare. Una tale terapia applicata nelle
forme di DEH ipsilaterale dovrebbe risultare di sicuro
successo; potrebbe anche risolvere il problema della
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terapia del DEH controlaterale in quanto farmaci come
la gentamicina sembrano non compromettere in maniera
significativa la funzione cocleare,

Riassunto

L'Idrope Endolinfatico Ritardato o «Delayed Endolymphatic
Hydrops» (DEH) ¢ una patologia che deve essere tenula
distinta dall’idrope endolinfatico idiopatico o Malattia di
Méniére.

L"idrope endolinfatico ritardato ¢ stato descritto per la prima
volta nel 1975 da Nadol et al. e da Wolfson ¢ Lieberman:
ulteriori chiarimenti sono stati in seguito apportati da diversi
altri Autori.

La patologia é caratterizzata da una profonda ipoacusia neuro-
sensoriale monolaterale che insorge solitamente nell’infanzia
per causasconosciuta o virale. Dopo un lungo periodo di tempo
(spesso molti anni) i pazienti con DEH cominciano ad accusare
vertigini ricorrenti riferibili a sofferenza vestibolare nell"oree-
chio sordo (DEH Ipsilaterale) o sviluppano una ipoacusia
fluttuante con o senza vertigini associate per sofferenza del-
I"orecchio in precedenza con migliore udito (DEH Controlate-
rale). I sintomi vestibolari sono identici a quelli della malattia
di Méniere: esiste infatti I'evidenza che almeno parte della
patologia vestibolare sia da ricondurre ad un idrope endolinfa-
tico dell’orecchio in precedenza danneggiato o di quello prima
normoudente. L’analisi istopatologica eseguita nell'orecchio
ipoacusico evidenzia alterazioni del tutto simili a quelle tipiche
delle labirintiti virali, mentre le modificazioni istopatologiche
dell’orecchio udente somigliano molto a quelle della malattia
di Méniére. Nel DEH la terapia medica risulta poco efficace e
fino ad oggi la terapia chirurgica & stata quella che ha fornito
i migliori risultati; essa pud essere piu ablativa o piu conserva-
tiva, in relazione anche alla forma di DEH.

I"ablazione farmacologica del labirinto con farmaci ototossici
rappresentera, in futuro, la terapia di scelta.

Lo scopo di questo lavoro & quello di focalizzare gli aspeiti
clinici e i criteri diagnostici per il DEH, in base ai dati della
letteratura e della personale esperienza; riportiamo inoltre i
dati istopatologici e le ipotesi patogenetiche formulate per
questa patologia. Inoltre discuteremo il miglior approccio
terapeutico sia per le forme ipsilaterali che per quelle contro-

laterali di DEH.
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