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Resumen

Introduccion. Las fistulas espontaneas de LCR no
son una entidad frecuente y pueden ser infradiag-
nosticadas en el adulto. Para algunos autores, debe
sospecharse esta patologia en cualquier paciente mayor
de 50 afios con episodios de otitis serosas recurrentes
y ausencia de antecedentes otolégicos. La meningitis es
su complicacion mas grave, por lo que es prioritario un
diagnéstico precoz y certero.

Objetivo. Presentar dos casos clinicos atendidos en
nuestro servicio y revisar la literatura cientifica exis-
tente al respecto.

Conclusion El tratamiento de estas fistulas atrauma-
ticas es eminentemente quirurgico, pudiendo emplear la
craneotomia de fosa media o la via transmastoidea. En
el sellado debe emplearse una técnica multicapa, combi-
nando materiales aut6logos y artificiales para conseguir
mejores resultados.

PALABRAS CLAVE: Otolicuorrea espontanea. Fistula de
LCR. Otitis serosa media. Defectos hueso temporal.

Adult spontaneous cerebrospinal fluid otorrhea. Report
of two cases and review of the literature

Summary

Introduction. Spontaneous cerebrospinal fluid otor-
rhea is a relatively rare entity and can be easily missed
in adults. Every adult older than 50 years with a nega-
tive history of otologic disease who has recurrent serous
otitis media should be evaluated for this pathology.
Meningitis is the most serious complication, so there is
no doubt that the condition needs immediate attention
and correction.

Objective. We present two patients who were diag-
nosed with spontaneous CSF otorrhea and make a
review of what is reported about this topic.
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Conclusion. Surgical repair is mandatory to seal
these nontraumatic CSF leaks. There are two main
surgical approaches, the middle fossa craniotomy and
the transmastoid approach. A multilayered closure
technique in which autologous and artificial materials
are combined is considered to result in the highest rate
of success.

KEY WORDS: Spontaneous CSF otorrhea. CSF leak.
Serous otitis media. Temporal bone defects.

Introduccion

Las fistulas espontaneas de LCR a través del hueso
temporal no son una entidad frecuente y pueden ser
infradiagnosticadas en el adulto’. Escat recogio el
primer caso al respecto en la literatura francesa en
1897 y desde entonces, cada vez un mayor nimero
de series analizan las peculiaridades de esta patologia.
A pesar de su rareza desde un punto de vista sintoma-
tico, diversos estudios en cadaver muestran defectos en
el hueso temporal hasta en el 34% de los casos, siendo
multiples en menos del 1%*. La otolicuorrea esponta-
nea es consecuencia de un defecto dural que causa una
anormal comunicaciéon entre el espacio subaracnoideo
y las cavidades neumatizadas del hueso temporal'’.
Dicha comunicacion constituye una via de entrada de
patogenos y la posibilidad de desarrollar una infeccion
del sistema nervioso central, que es su complicacion
mas grave®. El riesgo de meningitis en pacientes con
fistula de LCR varia desde un 4 hasta un 50% segin
las diversas causas'®, y el tratamiento antibiotico no es
efectivo en su profilaxis, como lo demuestran estudios
previos. En general, la clinica de presentacion suele ser
insidiosa y poco especifica, por lo que en el diagndstico
es fundamental una exhaustiva evaluacion clinica y un
alto indice de sospecha, dadas las graves consecuencias
de un juicio erroneo®. Para algunos autores, en aquellos

Abreviaturas. LCR: liquido cefalorraquideo. CAE: conducto
auditivo externo.
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pacientes mayores de 50 afios sin historia de patologia
otologica, con episodios recurrentes de otitis serosa en
oido medio, debe sospecharse una fistula de LCR hasta
no demostrar lo contrario’. A pesar de todo, no existe un
consenso en la literatura sobre el diagndstico y manejo
de esta entidad’.

A continuacion, se presentan dos casos de otolicuorrea
espontanea en pacientes adultos, asi como una revision de
la clinica, diagndstico y tratamiento de esta entidad.

Caso clinico 1

Varén de 37 afos, con antecedentes de amigdalitis
de repeticion en la infancia y dolor frecuente de oidos.
En su historia, no se refleja antecedente traumatico.
Debuta en el aflo 2006 con una meningitis neumococica
bacteriémica que requiere ingreso en UCIL. En la TAC
realizada durante el ingreso se observa una ocupacion
del oido medio, CAE y celdillas mastoideas izquierdas,

Figura 2. Imagenes intraoperatorias: a) defecto unico en el tegmen timpani, b) reparacion con hueso autologo, fascia tem-
poral, pegamento biologico y plastia dural artificial.
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Figura 1. Imagenes de TAC axial y coronal que muestran: a) ocupacion de
celdillas mastoideas y cavidad timpanica del lado izquierdo y b) solucion
de continuidad del tegmen timpani del mismo lado.

sugestivo de otomastoiditis izquierda como origen de
la infeccion. En seguimiento posterior por el servi-
cio de Otorrinolaringologia y ante una probable otitis
seromucosa cronica, se coloca un drenaje transtimpanico
en oido izquierdo, objetivando una otolicuorrea clara y
persistente. El paciente presenta un segundo episodio de
meningitis, y en la TAC cerebral y de pefiascos realizada,
se visualiza una solucion de continuidad dsea en el techo
timpanico y celdas mastoideas en el lado izquierdo (fig.
1), en probable relacion con fistula de LCR. En la RM
cerebral no se observa herniacion de tejido cerebral a
través del defecto. Se procede a realizar una craneotomia
temporal izquierda, apreciandose un defecto unico en el
tegmen timpani, que se sella con hueso autélogo, fascia
temporal, pegamento biologico y plastia dural artificial
(fig. 2). El postoperatorio cursa sin incidencias, compro-
bando en la TAC postquirtirgica el cierre del defecto sin
otros datos de complicacion. Hasta la fecha, el paciente
no ha vuelto a presentar sintomas.
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Figura 3: a) TAC postoperatoria, corte coronal. Se apre-
cia la reparacion del defecto con fragmentos de hueso
autologo, b) Reconstruccion 3D mostrando el fragmento
oseo (en circulo).

Caso clinico 2

Mujer de 39 afios, fumadora y sin otros antecedentes
de interés. Seguida en consultas de Otorrinolaringologia
por hipoacusia izquierda, con diagnostico inicial de otitis
serosa persistente. Tras realizacion de miringotomia y
colocacion de drenaje transtimpanico en el oido izquierdo,
presenta otolicuorrea clara, y la TAC dirigida a pefiascos
pone de manifiesto una interrupcion del techo del timpano

Figura 4: a) TAC preoperatoria, corte coronal. Defecto en tegmen
timpani izquierdo,; b) TAC post-operatoria, corte coronal lado

izquierdo. Reparacion del defecto con fragmento dseo.
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y antro mastoideo izquierdos, con ocupacion de oido medio
(fig. 4a). En la RM no se observa herniacion cerebral. Se
realiza una craneotomia temporal izquierda, visualizando
un defecto Gnico en el fegmen timpani, que se sella con
hueso autdlogo, fascia y pegamento bioldgico (fig. 5). En
el postoperatorio, la paciente presenta una afasia de expre-
sion, mostrando la TAC de control un hematoma de lecho

Figura 5. Imagenes intraoperatorias: a) defecto unico en tegmen; b)
reparacion con fragmentos de hueso.
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quirtrgico y un correcto sellado del defecto (fig. 4b). Tras
una mejoria progresiva clinica y radiologica, la paciente es
dada de alta sin otro dato de focalidad. Vista posteriormente
en nuestras consultas, el trastorno del lenguaje es minimo y
no ha vuelto a presentar clinica otologica.

Discusion

Las fistulas de LCR se dividen clasicamente en adquiri-
das y espontaneas®. La mayoria pertenecen al primer grupo
y sus causas mas frecuentes son la cirugia basicraneal, los
traumatismos craneoencefalicos y la patologia cronica
inflamatoria o neoplasica®. En su estudio sobre 92 pacien-
tes, Savva et al'®., analizaban las fistulas de LCR a través
del hueso temporal de cualquier etiologia. En el 58% de
los casos, el origen era post-quirirgico, mientras que en
el 32% habia un antecedente de trauma craneal. Sélo en
8 casos (9%) no se pudo determinar el mecanismo causal,
diagnosticandose de fistula espontanea. En la tabla I se
analizan algunas de las series mas relevantes recogidas en
la literatura.

Las fistulas atraumaticas o espontaneas se pueden
clasificar, a su vez en dos grupos, segun la edad de pre-
sentacion y su etiopatogenia. En la infancia, el primer
signo suele ser un episodio de meningitis en un nifio con
sordera neurosensorial, ya que en muchos de estos casos
asocian defectos congénitos en el hueso temporal'’. El mas
frecuente es el que afecta a la capsula otica (Neely tipo I),
con un laberinto displasico y una alteracion de la platina
del estribo o de la ventana oval que permiten el escape de
LCR. Un ejemplo de ello es la displasia de Mondini, en la
que, ademas de una coclea y unos conductos semicirculares
malformados, puede asociarse un conducto coclear ensan-
chado y una perforacion de la platina del estribo, con el
consecuente escape de LCR. Las fistulas perilaberinticas
(Neely tipo II) son menos frecuentes y se producen a través
de vias oseas preexistentes que no han llegado a sellarse,
como el canal petromastoideo, el canal del facial y la fisura
de Hyrtl’s o timpanomeningea®.

Las fistulas de LCR en el adulto representan el 28%
de los casos espontancos y obedecen a mecanismos
fisiopatoldgicos diferentes®. Una de las teorias mas comun-
mente aceptada es la de las vellosidades aracnoideas
aberrantes, postulada por Gacek et al’. Es bien sabido
que un nimero variable de vellosidades aracnoideas no
termina en un seno venoso al final de su desarrollo, y que
una vez atravesada la duramadre, queda en contacto con
la superficie del hueso. La localizacion mas frecuente de
estas vellosidades aberrantes es en la fosa craneal anterior
(lateral a la placa cribiforme) y en la fosa craneal media,
desde el tegmen timpani hasta la region lateral de la silla
turca. Es menos frecuente encontrarlas en la pared poste-
rior del hueso temporal. Con el tiempo, van creciendo y
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haciéndose mas complejas, y asociado al incremento de la
actividad fisica y a la bipedestacion, la presion pulsatil del
LCR a través de ellas aumenta, siendo capaz de erosionar
el hueso. Otra teoria es la que defiende el “origen congé-
nito”, que explica las fistulas de LCR a través de aquellas
vias Oseas preexistentes en la infancia que no han llegado a
cerrarse por un desarrollo embrionario anomalo, y que han
permanecido clinicamente silentes hasta la etapa adulta’.
Otros autores, como Ommaya, postulan que areas de atrofia
local en la base del craneo sobre las que actuaria la presion
pulsatil del LCR serian la causa de la fistula'.

Dado el alto porcentaje de defectos anatdomicos encon-
trados en hueso de cadaver y la escasa expresividad clinica
de esta patologia, cabe pensar que deben existir ciertos
factores predisponentes para el desarrollo de estas fistulas.
Schlosser et al”., estudiando casos de rinolicuorrea espon-
tanea, encontraron que la hipertension intracraneal era un
hallazgo comun entre los pacientes, y sugirieron que la
obesidad y un elevado indice de masa corporal jugaban
también un papel relevante. Otros autores demostraron
la asociacion entre la obesidad y el sindrome de apnea
obstructiva del suefio con las fistulas de LCR®. Prichard
et al's., establecieron una relacion entre los hallazgos
radiograficos de una silla turca vacia (signo altamente
correlacionado con una elevada presion intracraneal) y
la otolicuorrea espontanea, asociando un indice de masa
corporal significativamente superior en estos pacientes
comparado con los casos adquiridos. En sus conclusiones,
destacan el papel que la hipertension intracraneal idiopatica
juega en la patogénesis de las fistulas espontaneas de LCR,
y lejos de refutar o sustituir a las teorias previas, establecen
una predisposicion fisiologica en aquellos pacientes con
defectos anatomicos previos'®. Coppa et al®., recogen un
caso de resolucion espontanea de siringomielia asociada a
Arnold-Chiari tipo I tras la aparicion de otolicuorrea espon-
tanea, al reducirse la presion en el espacio subaracnoideo.
Todos estos hallazgos obligan a encarar el diagnodstico de
esta patologia de forma mas amplia para identificar factores
potencialmente tratables y evitar asi su recurrencia.

Numerosos estudios muestran una importante asocia-
cion entre las fistulas espontaneas de LCR y el sexo feme-
nino*%7%!17, Suelen ser mujeres de edad media o mayores,
generalmente con sobrepeso, y que refieren una historia
progresiva de pérdida de audicion con sensacion de ple-
nitud en el oido, sugestivo de otitis serosa persistente®. En
muchos casos, es la salida de un liquido claro y constante
a través de una miringotomia o la insercion de un tubo de
timpanostomia lo que da el diagndstico®’. La meningitis es
la forma de presentacion en el 18-25% de los casos segun
fuentes de la literatura, siendo menos frecuente que en los
nifios. Otras manifestaciones, mucho menos habituales,
serian los abscesos cerebrales, el pneumoencéfalo o las
crisis epilépticas®.
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Como ya se ha comentado con anterioridad, una
exhaustiva evaluacion clinica y un alto indice de sospecha
son las claves para un correcto diagnoéstico. La exploracion
fisica permite identificar las fistulas de LCR hasta en el
90% de los casos'®; la otolicuorrea clara y transparente
que se incrementa con maniobras de Valsalva es un dato
casi patognomonico®, confirmando la naturaleza de LCR
con pruebas de laboratorio especificas para ello, como es
el analisis de la B -2-transferrina®. Las pruebas de imagen
permiten corroborar la sospecha clinica, siendo la TAC del
hueso temporal la herramienta mas util'®. Stone et al®.,
compararon la eficacia de la TAC de alta resolucion sin
contraste frente a la cisternotomografia y la cisternografia
isotopica. La primera identificaba los defectos dseos en el
71% de los pacientes, y en todos los casos en los que se
procedio a reparar quirtrgicamente la fistula, los hallazgos
intraoperatorios se correlacionaban con lo mostrado en la
TAC. K. Rao et al"., recogen resultados similares (sensi-
bilidad del 80%). La cisternotomografia es defendida por
otros autores como la prueba de mayor rendimiento, pero
tiene la desventaja de un alto porcentaje de falsos negativos
en casos de fistulas intermitentes o de bajo débito.

Los defectos 6seos se localizan mayoritariamente en
el tegmen timpani y en el tegmen mastoideo®**'", siendo
mas raros en la pared posterior del hueso temporal, donde
el hueso cortical es mas grueso y no existen dehiscencias
fisiologicas, como en la fosa craneal media. De hecho, la
presencia de erosiones en fosa posterior es muy sugerente
de la existencia de granulaciones aracnoideas aberrantes,
que si bien no suelen tener traduccion clinica, deben hacer
sospechar una fistula de LCR cuando se acompaian de
opacificacion de las celdillas mastoideas adyacentes'.
Los defectos en la fosa craneal media pueden ser Gnicos
o multiples, uni o bilaterales, y acompafarse o no de
herniacion de estructuras cerebrales (meningocele o
meningoencefalocele). La RM es la prueba de eleccion
para detectar el tejido blando y es complementaria a la
TACE.

El tratamiento de estas fistulas espontaneas de LCR es
eminentemente quirirgico. Como recogieron Savva et al's.,
en su serie, ninguna de las fistulas atraumaticas se resolvio
con técnicas conservadoras, y solo una de las 53 fistulas
post-quirtirgicas curd sin cirugia; sin embargo, el 83% de
los casos postraumaticos cesaron espontaneamente. Dalgic
et al’., exponen una alternativa menos invasiva para el
manejo de las fistulas de LCR, como es la colocacion de
un sistema de drenaje lumbar continuo. En su serie de 46
pacientes, con fistulas de origen traumatico, consiguieron
una tasa de éxito del 88%.

Varios abordajes se han descrito en la literatura para
el tratamiento de estas fistulas, siendo dos los principales:
la craneotomia de fosa media y la via transmastoidea, que
pueden ser utilizadas solas o en combinacion. General-
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mente se acepta que los defectos del fegmen, sobre todo
si son multiples, grandes o muy anteriores, son mas facil-
mente reparados mediante craneotomia, mientras que los de
fosa posterior se abordan mejor por la via transmastoidea®.
Ademas, el abordaje a la fosa media permite tratar el tejido
cerebral herniado y una mejor y mas segura colocacion del
material sellante, minimizando el riesgo de recidiva, a la
vez que evita la manipulacion de los elementos de la caja
timpanica®. Sin embargo, es una técnica no exenta de com-
plicaciones, dada la necesidad de manipulacion del 16bulo
temporal. Algunos autores han tratado de hacer menos
invasiva esta cirugia, realizando abordajes con “minicra-
neotomias™', o la keyhole craniotomy"*.

Asi como la via de abordaje puede ser materia de
controversia, la técnica oOptima para conseguir el cierre
de la fistula no ofrece tantas dudas. Diversos estudios han
demostrado que el cierre directo del defecto tiene un riesgo
de fracaso mucho mayor que si se refuerza dicho cierre!”'8.
En el estudio de Savva et al'®., el refuerzo del cierre prima-
rio suponia una tasa de éxito a los dos afios del 81%, frente
al 42.9% en caso de no utilizarlo (p=0.04). La diferencia
es todavia mas significativa si se emplea una técnica mul-
ticapa, con un porcentaje de éxito del 100% a los dos afios,
frente al 76.2% si se emplea una técnica simple (p<0.01).

Los materiales empleados para el cierre de la fistula
pueden ser autdlogos o artificiales. Hueso cortical, cartilago
septal o auricular, fascia lata o temporal y pericraneo son
algunos de los materiales autdlogos ampliamente utiliza-
dos. En su nota técnica, Tender et al*!., recogen los buenos
resultados obtenidos en 15 pacientes en los que emplearon
un colgajo pediculado de musculo temporal interpuesto
entre la duramadre y el hueso de la fosa craneal media,
sin evidencia de recurrencia de la fistula en un periodo de
seguimiento de mas de dos afos. El porcentaje de éxito de
un cierre multicapa con materiales autologos llega al 81%,
frente al 50% si se usan so6lo materiales artificiales. Entre
ellos, cabria destacar la cera de hueso, Gelfoam, Oxycel,
Duragen, la pasta de hueso autdlogo®!* o los mas recientes
cementos de hueso’. La combinacion de ambos tipos de
materiales aumenta la probabilidad de éxito al 100%'8. La
fijacion con sutura de los materiales utilizados o los pega-
mentos bioldgicos (Tissue glue, fibrin glue,...) no parecen
aportar ventajas significativas's.

Conclusiones

La fistula de LCR espontanea en el adulto es una enti-
dad que debe sospecharse en aquellos casos con otolicuo-
rrea persistente sin antecedente traumatico o quirdrgico.
El riesgo de meningitis hace indispensable un diagnostico
precoz, mediante una correcta exploracion fisica, la con-
firmacion por el laboratorio de la naturaleza del liquido y
una prueba de imagen que corrobore la sospecha clinica.
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El abordaje quirtirgico puede hacerse por via transmastoi-
dea, si bien la craneotomia de fosa media ofrece una mejor
visualizacion de todo el tegmen y permite una mejor repa-
racion de los defectos 6seos. La técnica empleada debe ser
un cierre multicapa, que combine materiales autélogos y
artificiales para aumentar las probabilidades de éxito.
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