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Generalidades

La otoesclerosis (OE) es una enfermedad primaria de la capsula 6tica y de los huesecillos
del oido. Aunque su curso clinico (hipoacusia progresiva, mixta o neurosensorial)-es bien
conocido, la enfermedad solo se describe en seres humanos y su etiologia se desconoce.

La OE se caracteriza por alteraciones en la absorciéon y el depodsito de/hueso en-la
capsula laberintica y el oido medio. La enfermedad se manifiesta en el 1% de la poblacion
blanca (es muy infrecuente en otros grupos étnicos), con una base genética autosomica
dominante. La edad mas habitual de presentacién es entre los"15 y 45<afios, con
predominio en las mujeres (2:1) y probable relaciéon con los embarazos.

Embriologia

El desarrollo embrionario desempefia un papel importanté en la patogenia de la OE. En

condiciones normales se verifica que:

e La capsula 6tica (mesénquima) envuelve a la\vesicula otica“a’las 4 semanas.

e Se inicia formacién de esqueleto cartilagineso a las 8 semanas.

e Se comienza el cambio de cartilago por-hueso en;14 zonas diferentes a las 16
semanas; en algunas personas, no se completa el recambio.

Uno de los lugares mas frecuentes de ausencia«de recambio es la fissula ante fenestram,
inmediatamente anterior a la.\ventana oval (Ultima area de formacion de hueso
endocondral del laberinto); se-ha,verificade-su-aféccioén en el 90% de los pacientes con
OE. Otras areas involucradas.incluyen ehborde del nicho de la ventana redonda, la pared
medial atical de la céclea; eharea posteriorral acueducto coclear y la platina del estribo.
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Se reconocen dos etapas, una temprana y una tardia. En un comienzo, los osteocitos
reabsorben el hueso que rodea los vasos sanguineos, causando vasodilatacion que
puede observase a través de la membrana timpanica como una mancha rojiza en el
promontorio (signo de Schwartze). Se inicia la formacion simultanea de nuevo hueso, el
cual se caracteriza por una mayor proporcion de matriz y reducido contenido de colageno
(hueso esponjoso); durante esta etapa, la enfermedad esta en fase de otoespongiosis.

En cambio, en la fase tardia (de OE) predomina la formacién de hueso denso esclerético

en las areas de resorcion osea.
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La presentacion clinica depende de la ubicacion de la lesion en la capsula o6tica y la
cadena osicular. La OE que afecta al estribo es el tipo mas comun y el sintoma mas
frecuente en estos pacientes es la hipoacusia conductiva, atribuida a fijacion de la

platina a la capsula ética.

La afeccién progresiva de la platina trae como resultado un estribo engrosado que llena
por completo el nicho de la ventana oval (OE obliterativa). Si el foco afecta unicamente a
la platina, pero no al ligamento anular, sélo hay fijacién minima (platina en biscocho).

La ventana redonda se ve afectada en el 30% de los pacientes con manifestaciones
clinicas, pero el cierre de la ventana es extremadamente raro.
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Existe controversia si la OE puede causar hipoacusia neurosensorial (HNS), ya que en
algunos estudios se ha informado su presencia sin componente de conduccion. Se
especula con la participacion de factores adicionales, como pérdida auditiva previa,
liberacién al oido interno de toxinas y metabolitos toxicos a partir del foco de OE o bien la
presencia de compromiso vascular.

Epidemiologia

La OE se transmite con caracter autosomico dominante (40% de penetrancia). Se advierte
que la presencia de focos de OE no implica sintomatologia (8% a 10% de los individuos
de raza blanca tiene focos de OE, de los cuales solo el 12% desarrollan enfermedad
clinica). El antecedente familiar es positivo en mas del 60% de los casos.

La edad de presentacién de los sintomas es variable, usualmente comienza entre los 15 a
45 afios. La OE es mas frecuente en mujeres, en las que ademas el curso de la
enfermedad es mas agresiva (factores hormonales). La afeccion bilateral es posible en el
80% de los pacientes.

Diagndstico

Los siete criterios sugeridos por Shambaugh (1976) incluyen

e Antecedente familiar de OE.

Hipoacusia conductiva unilateral o HNS bilateral simétrica.

Signo de Schwartze positivo

HNS progresiva desde la adolescencia, agravada en la pubertad.

HNS agravada por embarazo, lactancia, menstruacion, menopausia o uso de
anticonceptivos.

Desmineralizacion coclear demostrada por tomografia computada (TC)

e Reflejos on-off en la impedanciometria.

Puede haber signos vestibulares si hay afeccién laberintica, aunque no son graves. Por
otra parte, el mareo asociado con OE es comunmente llamado sindrome otoesclerético
del oido interno, (diagnéstico diferencial con enfermedad de Méniére); en estos casos se
debe tener especial cuidado en la cirugia.
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En el interrogatorio y el examen fisico se consideran:
Hipoacusia progresiva.

Antecedente familiar positivo

Acufenos (75% de casos)

Sintomas vestibulares (25%)

Otoscopia normal en mayoria de pacientes.

Signo de Schwartze positivo (10%)

Rinne (-) 512 Hz ( > 20 dB)

Rinne (-) 1024 Hz ( > 25 dB)

Rinne (-) absoluto

Weber lateralizado (dependiendo de la pérdida neurosensorial)

En los métodos complementarios se destacan:

e Audiometria:
o Hipoacusia conductiva progresiva, que comienza en las frecuencias graves.
o La conduccién 6sea puede mostrar una pérdida de 20 a 30 dB en la frecuencia de
2000 Hz (muesca de Carhart)
o Ladiscriminacion se mantiene conservada.
o Laimpedanciometria es normal o con compliance reducida.

Right Ear Left Ear
0 0
20 s o o— 20
c)/\J o
40
49 g
m [s0]
® 80 = 80
80 80
100555 05 1 2 4 8 100852 05 12 4 8
' kHz kHz

Rc [Foo ] 100 ] 95 | _so ic[aJa]al]al
ml Al Aa]lala 1t | 85 ] 85 ] 80 | 85 |

Probe

L

H
LC . Contra I:I RC
RI . Ipsi D Ll



osecac@

REVISION DE TEMA Y RECOMENDACIONES

ORL-30

05 DE COMERCIO
YACT\V\DADES CIVILES

(OBRA SOCIALDE LOS ‘ ]

10
20

2288588

a0

100
110

Otoesclerosis

Dra. M. Amador

Right Ear Left Ear
0 0
4 D
LAl T oA
‘;\( _, 40
T
o)
@ 60
80
0.25 05 1 2 4 8 L 025 05 1 2 4 8
kHz kHz
RC| A A A A LC| A A A A
Rl A A A A LI 85 80 | 90 | 85
Probe
R L
g e L
B O
125 230 300 1000 2000 4000 8000
[ 1 1 rh
Lid
il |
LTd
® ¢ % ®
@ ®
sl

Revision: 0 — Aio 2014

Pagina 6 de 10



REVISION DE TEMA Y RECOMENDACIONES

osecac/.\

ORL-30

(OBRA SOCIALDE LOS
EMPLEADOS DE COMERCIO
¥ ACTIVIDADES CIVILES

Otoesclerosis

Dra. M. Amador

Revision: 0 — Aio 2014

Pagina 7 de 10

e Los reflejos estapediales son normales o anormales, dependiendo del grado de
fijacion. En etapas tempranas de fijacion, se nota decremento De la impedancia al

inicio y al final del estimulo (efecto on-off).

e TC de alta resolucion:
o Valora la cadena, coclea, y los 6rganos vestibulares.
o Se describen precozmente areas de densidad aumentada en o alrededor de la
céclea.
o Signo del halo
o LaTC negativa no descarta el diagndstico
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Diagndstico Diferenciales

e Enfermedad de Paget: osteitis deformante, histolégicamente similar a la OE.
Comienza afectando el periostio y causa HNS (por lo general, el estribo esta
respetado)

e Osteogénesis imperfecta

e Discontinuidad de la cadena osicular

e Fijacion de la articulacion incudoestapedial o incudomaleolar (la brecha suele ser
mayor en las frecuencias agudas)

e Timpanoesclerosis (antecedente de otitis media crénica)

e Fijacion congénita de la platina

Afeccion Prevalencia | Capsula ética Otros Virus Genética

drganos

OE 1/300 OE No ¢, Sarampién? AD

Osteogénesis OE Todo el AD/AR

imperfecta esqueleto

Camurati- 1/125 mil Similar ala Hiperostosis

Engelmann OE

Enfermedad 1/50 Lesiones Otros ¢ Paramixovirus? o?

de Paget 6sea (variable) liticas oérganos

AD: autosdmica dominante; AR: autosémica recesiva

Tratamiento
Generalidades

El 90% de los pacientes con evidencia histolégica de OE son asintomaticos. En aquellos
con sintomas, habitualmente se verifica hipoacusia conductiva progresiva que comienza
alrededor de la 2da década de vida. Suele agravarse con los cambios hormonales. Los
periodos de actividad de la enfermedad van seguidos de lapsos de remision parcial. La
hipoacusia conductiva llega como maximo a los 60 dB.

Amplificacion

Se puede ofrecer como alternativa a la cirugia, dado que los pacientes tienen buena
discriminacién, pero los resultados no son comparables a los de una cirugia adecuada.
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Tratamiento No Quirtrgico

Se considera en pacientes que no son candidatos a la cirugia por cualquier razén, en
aquellos con HNS o sintomas vestibulares atribuibles a OE y en sujetos con enfermedad
activa.

El fluoruro de calcio reemplaza el ion hidroxilo por el ion fluoruro, formando flurapatita en
lugar de hidroxiapatita. La flurapatita es mas estable y resistente a la accion de los
osteoclastos en el marco de la resorcion 6sea de la fase activa de la enfermedad. Se
indican 20 a 120 mg diarios y su eficacia se fundamenta en la clinica (desaparicion del
signo de Schwartze), la audiometria (mejoria del gap o evidencia de detencién de la
progresion) y la TC (mejoria de la capsula 6tica). Se recomienda usar concomitantemente
un suplemento diario de vitamina D y carbonato de calcio para acelerar la maduracién de
las lesiones Oseas previas. El 50% de los pacientes tratados con fluoruro experimenta
falta de progresion de la enfermedad, mientras que el 30% mejoran y el 20% empeoran.

El fluoruro se contraindica en caso de nefritis cronica, artritis reumatoidea, embarazo,
lactancia, alergia al principio activo y durante el crecimiento en pacientes pediatricos. Los
eventos adversos incluyen nauseas, vomitos, manifestaciones musculoesqueléticas y, en
raras ocasiones, retencion hidrosalina, exantemas y alteraciones visuales.

Otros farmacos evaluados incluyen los bisfosfonatos, que inhiben la actividad de los
osteoclastos, con detencién de la progresion de los focos de OE y adecuada tolerabilidad.
Tanto el etidronato como el alendronato, el acido zoledronico y el risedronato son
farmacos en etapa de evaluacion y aun no cuentan con aprobacion de las agencias de
regulacion para su administracion con esta indicacion. La misma consideracion se aplica
para los inmunomoduladores, como la talidomida.

Tratamiento Quirtrgico

Se requiere el reemplazo de parte o de la totalidad del estribo fijado. Desde la descripcion
de Shea (1956) se han propuesto varias técnicas, con uso de diversas técnicas.

La seleccion del paciente candidato a la resolucién quirurgica implica:
Hipoacusia conductiva o mixta inaceptable (gap > 30 dB)

Rinne negativo.

Buena discriminacion en la logoaudiometria

Paciente que seguira las indicaciones.

Vida social y laboral.

Deseo de cada enfermo
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Los riesgos se deben discutir con cada paciente; se postula que deberia intentarse
primero con un otoamplifono. La principal complicacion de la estapedectomia es la
sordera coclear postoperatoria (2%). Otras complicaciones del periodo posquirurgico
incluyen la lesion de la cuerda del timpano (con disgeusia y xerostomia, en general
autolimitadas), lesion del nervio facial (dehiscencia del canal de Falopio, incidencia menor
a 1%), perforacion de la membrana timpanica (2% a 3%), alteraciones transitorias del
equilibrio y acufenos.

El control postoperatorio involucra, ademas de las medidas generales, evitar los esfuerzos
fisicos, los cambios bruscos de posicidn, sonarse la nariz, estornudar con la boca abierta
y la maniobra de Valsalva. Cuando se logra mejoria de la audicion, resulta lenta pero
progresiva. Se propone una audiometria a la 4 a 6 semanas.

Complicaciones Destacadas de la Cirugia

e Veértigo: se atribuye a pérdida de perilinfa, trauma quirurgico o laberintitis serosa; suele
ceder espontaneamente en dias. Si no mejora, el uso de corticoides parece
beneficioso. Si persiste, puede ser debido a protesis demasiado largas, fistulas de la
ventana oval, o granulomas, entre otros.

e Otitis media aguda: si bien es poco frecuente, se considera riesgosa en el oido
operado, por el potencial para diseminarse al oido interno. Se trata en forma agresiva
con antibidticos.

e Granulomas: se describen en un 1% a 2% de los casos. Se presenta con HNS
progresiva luego de una mejoria en la audicion, en asociacidon con vértigo y acufenos.
Se sugiere reexplorar el oido para su remocion y usar otros materiales para sellar el
defecto.

e Fistula en la ventana oval: puede ser temprana o tardia. Se caracteriza por audicion
fluctuante que tiende a la pérdida progresiva. Se asocia con vértigo o acufenos.

e Dehiscencia de la prétesis

e Necrosis del yunque

¢ Adherencias
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