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El término erzjérrnedad de Ménikre se utiliza para definir la tríada clásica de sínto- 
mas vestibulares y cocleares y sensación de presión auditiva debida a causas cono- 
cidas o desconocidas, o sus variantes clínicas, la enfermedad de Ménj>re vestibular 
y coclear. Algunas variantes evolucionan a después de varios años a las formas típi- 
cas, mientras que otras no. Ciertos factores extrínsecos (inflamación, traumatismo, 
otosclerosis, autoinmunidad, enfermedades endocrinas, etc.) interactúan con facto- 
res intrínsecos congénitos (genéticos) y relacionados con el desarrollo (adquiridos 
primarios o secundarios) en una herencia multifactorial que, hasta la fecha, consti- 
tuye la mejor explicación de la base de la enfermedad de Méniere. La hidropesía 
endolinfática se acepta ampliamente como el sustrato anatomopatológico, aunque 
no todas las hidropesías parecen progresar o provocar síntomas. Parece razonable 
explicar los síntomas de la enfermedad de Méniere en función de factores mecáni- 
cos (como los observados en los estudios de huesos temporales) asociados a facto- 
res biológicos y bioquímicos. 

La tríada clásica de síntomas de la enfermedad de Méniere está constituida por 
vértigo recurrente, hipoacusia neurosensorial fluctuante y acúfenos [1,2]. La sen- 
sación de presión o plenitud auditiva es muy frecuente, junto con otros síntomas 
típicos de afectación de los sistemas auditivo y vestibular. Por razones clínicas, los 
autores prefieren definir la enfermedad de Méniere de acuerdo con Paparella [3] 
como un trastorno caracterizado por una tríada de síntomas vestibulares y auditi- 
vos asociados a presión auditivi. En el estudio de los autores, la definición de la 
enfermedad de Méniere comprende casos de origen desconocido y otros con fac- 
tores causales posibles o probables identificados (hidropesía endolinfática tardía), 
así como pacientes con síntomas atípicos (cocleares o vestibulares). 

La hidropesía endolinfática es el signo anatomopatológico más frecuente en los 
pacientes y puede provocarse de forma experimental en animales, pero la enfer- 
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? 
1 

I pacientes parecen mostrar una duración más prolongada de los síiitomas audioló- 
I gicos (liipoanisia, acúfenos, intoleraiicia a ruidos altos, diplacusia). 
I 

i 
El vértigo episódico, que apareció en más del 96 '1/0 de los pacientes de nuestra 

serie, también se clasificó como el síntoma más incapacitante, seguido del vértigo 
postural, los acúfenos y la hipoacusia. La presión auditiva se clasificó después; la 
experimentaron casi el 75 % de los pacientes durante los accesos agudos de enfer- 
medad, los intervalos entre las crisis o antes de las mismas. Nunca apareció al final 
de una crisis, momento en el que, por el contrario, se alivió la sensación de presión 
auditiva. La intolerancia al ruido y la hipoacusia tenían, con diferencia, un menor 
puntuación de incapacidad. 

Más del 85 % de nuestros pacientes describieron vértigo postural entre crisis, 
al comienzo o durante las crisis. Este síntoma adquiere a veces la forma de un vér- 
tigo paroxístico postural benigno (VPPB) intratable como el que describieron 
Gross y cols. [37]. En esta serie de 162 pacientes [37], el VPPB, que habitualmente 
no responde a los procedimientos de reubicación otolítica, complicó una forma 
típica de enfermedad de Méniere y siempre se produjo durante la enfermedad, 
nunca antes. Según nuestra experiencia, los episodios recidivantes de vértigo pos- 
tural (diagnosticados como VPPB o como vestibulopatía recidivante [38]) acom- 
pañados a menudo de presión auditiva han sido en ocasiones (dos casos) prodró- 
micos de formas vestibulares de enfermedad de Méniere o han evolucionado (cua- 
tro casos) a un cuadro completo a medida que comenzó la hipoacusia fluctuante. 

Los episodios de pérdida brusca del equilibrio (drop affacks o crisis de 

l 
Tumarkin), con o sin caídas, pero sin pérdida de conocimiento, se han descrito en 
el 72 O/o de los pacientes con enfermedad de Mkniere [39], una frecuencia que no se 
ha confirmado en nuestra serie a pesar del hecho de que algunos de nuestros 
pacientes han experimentado estos síntomas. 

La hipoacusia neurosensorial, a menudo con audiometría en forma de pico [3] 
(al menos en las primeras fases de la enfermedad), fluctúa durante las fases agudas 
y se deteriora progresivamente hasta llegar a pérdidas planas en la enfermedad de 
Méniere más avanzada. Una audiometría en pico es, según nuestra experiencia, 
muy característica de hidropesía endolinfática y la utilizamos con-io herramienta 
diagnóstica frecuente en nuestros pacientes. Los patrones audiográficos infrecuen- 
tes incluyen las pérdidas de las frecuencias altas y las pérdidas en forma de calde- 
rón. Afortunadamente, la progresión a sordera completa sólo se produce en un 
pequeño subgrupo de pacientes [27]. 

Nosotros hemos visto un número cada vez mayor de pacientes diagnosticados 
de sordera súbita de origen desconocido que mostraron hipoacusias en las fre- 
cuencias bajas o una audiometría en forma de pico que se produjo bruscamente (7 
<ro de nuestros casos de sordera súbita). Algunas de estas hipoacusias se recupera- 
ron parcial o totalmente tras el tratamiento médico. Todos estos pacientes presen- 
taron una enfermedad de Méniere clásica en un período de 2 meses a 1.5 años. 
Nuestras observaciones son similares a las de Matsuoka y cols. [40] en un subgru- 
po japonés de pacientes tratados por sordera súbita. 

Una cuarta parte de los pacientes que respondieron a nuestros cuestionarios 
refirieron crisis de menos de 1 hora y casi el 50 %, crisis de 1-2 horas. El resto expe- 
rimentó crisis más largas (un día o más). Todos los síntomas alteraron la vida nor- 
mal de muchos pacientes durante los intervalos existentes entre las crisis. Los acú- 
fenos, la hipoacusia y la presión fueron los más frecuentes, seguidos del vértigo, 
el vértigo postural, la intolerancia al ruido y la diplacusia. La aparición episódica 
clásica de los síntomas es una característica de la enfermedad de Méniere en su 
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manifestación típica o e11 sus variantes vestibular o coclear. Estas crisis pueden 
aparecer eii cualquier momento, diariamente, semanalmente, mensualmente o 
anualmente. De vez en cuando, pueden respetar segmentos de la vida del pacien- 
te que pueden durar varios años. 

Nosotros consideramos que la enfermedad de Méniere tiene una herencia 
multifactorial, incluidos los casos con causas conocidas o factores contribuyen- 
tes extrínsecos [4]. En función de la respuesta de los pacientes a nuestro cuestio- 
nario y de la revisión de sus datos clínicos, encontramos causas posibles o fac- 
tores contribuyentes en más del 25 Ojo de los casos. Estos pacientes estuvieron 
expuestos, en proporciones elevadas, a ruidos intensos, habían sufrido trauma- 
t i smo~ o lesiones craneoencefálicas o habían padecido infecciones, otosclerosis, 
sífilis o tenían otros posibles factores etiológicos del complejo sintomático de 
Méniere, como alergia, trastornos endocrinos, enfermedades autoinmuni tarias, 
leucemia o tumores. No hemos realizado estudios genéticos en nuestros pacien- 
tes, pero sus respuestas, aunque no son estadísticamente significativas, parecen 
tener importancia clínica y merecen estudios adicionales y más detallados: el 10 
% de nuestros pacientes describieron antecedentes de enfermedad de Méniere 
en su familia y otros 20 comunicaron antecedentes familiares de vértigo y otros 
problemas auditivos. Se investigó la correlación entre los cuestionarios y los 
datos clínicos en pacientes con síntomas de vértigo e hipoacusia y la aparición 
de problemas similares en sus familiares. El 20 % de los pacientes refirieron ante- 
cedentes de vértigo, enfermedad de Méniere, hipoacusia u otros problemas oto- 
lógicos entre sus parientes. 

En la bibliografía publicada hasta la fecha existen pocos estudios sobre la gené- 
tica de la enfermedad de Méniere, a menudo con resultados dispares. En uno [41] 
se estudiaron tres familias con hipoacusia neurosensorial progresiva y no sin- 
drómica asociada a síntomíis vestibulares. Todas las familias mostraron una muta- 
ción similar del gen COCH responsable del locus DFNA9 localizado en el cromo- 
soma 14. El gen COCH se consideró entre los factores genéticos que contribuían a 
la enfermedad de Méniere. Oliveira y Braga [42] revisaron los artículos previos 
sobre el tema y también estudiaron a una familia con el padre, un hijo y tres hijas 
afectadas por una asociación de enfermedad de Méniere típica y cefalea paroxísti- 
ca que sugirió una transmisión autosómica dominante. Esta hipótesis se vio res- 
paldada por más casos publicados posteriormente [43]. Otros investigadores [44] 
propusieron una mutación del cromosoma 6 como un factor predisponente a la 
enfermedad de Méniere familiar. 

Anatomía patológica de la enfermedad de Méniere 

Los pacientes con enfermedad de Méniere suelen mostrar una mastoides con- 
traída y con pocas celdillas, así como un triángulo de Trautmann estrecho, en los 
estudios radiológicos [3,4,45-49). Estos signos también se han observado de forma 
constante durante la cirugía [50]. No es inhabitual, según nuestra experiencia, 
encontrar una mastoides hipoventilada, un seno sigmoide anterior y despla- 
zado en sentido media1 y un hueso denso en el área que existe entre el conducto 
l;emicircular posterior y la región del saco endolinfático. El acueducto vestibular, 
cxiando se estudia mediante tomografía computarizada de alta resolución o reso- 
nancia magnética, se visualiza o identifica habitualmente con dificultad y suele 
verse poco desarrollado, acortado o adelgazado comparado con la misma estruc- 
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Causas de la enfermedad de Méniere 

En nuestros estudios y trabajo clínico siempre liemos intentado identificar 
posibles factores que iiifluyeran o causaran la enfermedad de Méniere. En el 
pasado hemos cooperado con Paparella y otros investigadores en el estudio de 
datos clínicos y el examen de más de 310 huesos temporales que mostraban 
hidropesía endolinfática procedentes del Temporal Bone Laboratory de la 
Universidad de Minnesota. También realizamos una revisión bibliográfica estu- 
diando la mayoría de trabajos sobre huesos temporales de pacientes con enfer- 
medad de Méniere. En un número elevado de casos, otros trastornos patológicos 
se asociaron a hidropesía endolinfática. Los más frecuentes fueron la otitis media 
crónica, los traumatismos y la otosclerosis. Estas observaciones son similares a las 
de nuestra serie de huesos temporales con enfermedad de Méniere e hidropesía 
endolinfática (22 pacientes y 26 muestras). Las historias clínicas de muchos de 
estos pacientes describían el antecedente de traumatismos, físicos o acústicos, y 
la asociación a otosclerosis, infecciones, laberintitis, sífilis, tumores y otros facto- 
res. En la bibliografía médica se han publicado casos seleccionados en los que 
había una re!ación importante entre la hidropesía endoIinfática, manifestada clí- 
nicamente en forma del complejo sintomático de Méniere, y enfermedades aso- 
ciadas [22,61,62,73-781. 

Los factores relacionados con el desarrollo, primarios o secundarios (adquiri- 
dos), como la presencia de pocas celdillas aéreas y la escasa neumatización del 
hueso temporal, la hipoplasia y estrechamiento del acueducto vestibular, las ano- 
riialías del drenaje venoso del saco endolinfático o los órganos vestibulares, la 
fibrosis perisacular, la pérdida de integridad epitelial y la atrofia e hipoplasia del 
saco se han observado en muchos casos, aunque no en todos. Numerosos artícu- 
los clínicos que contribuyen a la identificación de factores extrínsecos que pueden 
influir en la evolución o causar la enfermedad de Méniere apoyan estos informes 
basados en observaciones anatomopatológicas. La autoinmunidad [58,79-831 
parece desempeñar una función, así como la alergia [84], ias enfermedades endo- 
crinas [85,86], la sífilis [87] y otros factores. Otros autores han utilizado en algunas 
ocasiones definiciones diferentes para describir observaciones anatomopatoiógi- 
cas o clínicas similares a las de la enfermedad de Méniere. Nuestra opinión es que 
utilizar el término enfermedad de Méniere, para casos con una causa desconocida o 
con posibles factores causales, describirá mejor el diagnóstico obtenido en pacien- 
tes o estudiado en huesos temporales, cuando esté respaldado por datos clínicos 
compatibles. 

A pesar de una bibliografía rica, todavía no se han identificado una causa defi- 
nitiva ni la patogenia de la enfermedad de Méniere. El problema se complica aún 
más por la influencia de las anomalías relacionadas con el desarrollo y por la inci- 
dencia importante de factores genéticos ciiferen tes y a típicos. Por todas estas razo- 
nes, coincidimos con Paparelia [4] en que la mejor respuesta a la pregunta sería 
una herencia multifactorial, al menos por el momento. De muchas formas dife- 
rentes, varios factores causales actúan frente al delicado equilibrio de producción 
y absorción de endolinfa y producen una disfunción del flujo longitudinal (un 
proceso bioquímico lento) y del flujo radial (los intercambios rápidos que suceden 
a través de la membrana de Reissner). Parece que una absorción alterada de la 
endolinfa en el conducto y el saco endolinfático [60] sería fundamental y podría 
tener su origen en factores mecánicos (en algunos casos provocando obstrucciones 
al tlujo normal de endolinfa), biológicos (atrofia o pérdida de las estructuras de 
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