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RESUMEN

La otoesclerosis es una enfermedad frecuentemente vista en la poblacion general y una de las principales causas de hipoacusia conductiva. Se
produce en la gran mayoria de los casos por una fijacion del estribo, debido a la presencia de focos de remodelacion dsea a ese nivel, aunque
dichos focos también pueden presentar otras localizaciones. Generalmente se presenta en mujeres de edad media y muestra cierto componente
de asociacion familiar. El diagnéstico se basa en la clinica y en los estudios audiologicos; actualmente gracias al desarrollo de los estudios por
imagenes, nos apoyamos en la tomografia de alta resolucion de pefiascos, sobre todo a la hora de adoptar una conducta quirurgica. El tratamiento
se ajusta a cada paciente y principalmente incluye la utilizacion de otoamplifonos, la cirugia estapediovestibular y la colocacion de un implante
coclear en los casos mas severos con afeccion del oido interno.
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OTOSCLEROSIS

ABSTRACT

The otoesclerosis is a frecuently seen disease in the general population and is one of the main causes of conductive hearing loss. It ocurres due to
a fixation of the stapes in the majority of cases, and this fixation is secondary to the presence of foci of bone remodeling at the stapes. These foci
can also be in other locations. This disease is more often in women of median age and it has a genetic prediposition. The diagnosis is made through
the clinical presentation and the audological studies; nowadays, we have the CT scan of the temporal bone of high resolution, that helps us to make
a decision if we decide to make a surgery. The treatment depends on what the patient wants, and includes the hearing aids, the stapediovestibular

surgery and the cochlear implant in case of important affection of the inner ear.
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DEFINICION

El término otoesclerosis deriva de los términos griegos
skléros (duro) y oto (oido).

Se la define como una distrofia dsea de la capsula laberintica,
trastorno metabdlico primario de la capsula dsea que contiene
al oido. Esta patologia consiste en la aparicion de uno o mas
focos en la capsula otica, en los que ocurre una alteracion
del metabolismo normal produciéndose resorciony depdsito
de hueso en forma andmala y reiterada. El foco patoldgico
tiende a reemplazar poco a poco al hueso normal circundante.
Habitualmente el sitio de asentamiento del foco primario es
por delante de la ventana oval (pars anterofenestral). Luego
progresa hacia la platina del estribo, causando anquilosis
osea de la articulacion estapediovestibular, la fijacion de esta
articulacion y de toda la cadena osicular con el consiguiente
compromiso de la conduccion aérea del sonido. Esto se ma-
nifiesta como disminucion de la capacidad auditiva.

HISTORIA

La primera descripcion en la necropsia de un paciente
sordo se atribuye al anatomista y cirujano italiano Antonio
Valsalva en 1704.2°
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Toynbee®* en 1857 hizo una resefia exhaustiva de la fija-
cion del estribo basandose en sus estudios macroscopicos
de huesos temporales.

Von Troeltsch?® (1861) es el primer autor en hablar de “es-
clerosis”, que ¢l considerod entonces como el resultado de
un catarro (“catarro seco”) cronico particular de la mucosa
de la caja timpanica. Esta interpretacion persistio hasta
los trabajos de Politzer’® de 1893, que demostraron por
primera vez que la anquilosis estapediana no es secundaria
a un catarro cronico del oido medio.

Se generaron largas disquisiciones y variadas denomi-
naciones. Entre los nombres que se propusieron figuran
“otitis metaplasica cronica” (Manasse, 1912) y “otoes-
pongiosis progresiva” (Siebenmann, 1911),® entre otros.
En los afios siguientes, muchos investigadores de re-
nombre estudiaron y describieron la histologia de la
enfermedad; aparecieron asi las extensas monografias
de Manasse® en 1912 quien describe detalladamente la
histogénesis.

Maurice Sourdille fue el primer cirujano en lograr ganancia
auditiva durable con un procedimiento quirtrgico. Publico
su técnica de “timpano-laberintopexia” en tres tiempos
en 1929. En 1937, Sourdille expone sus trabajos en los
Estados Unidos de Norteamérica, y J. Lempert, gracias al
uso de la penicilina, podra simplificar la técnica y propo-
ner la “fenestracion” en un tiempo.> S. Rosen fue quien
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redescubrio la “movilizacion del estribo” en 1952 y luego
J. Shea en 1959 la “estapedectomia”.

En lo que concierne a la enfermedad misma habria que
esperar hasta 1944 para que aparezcan nuevos trabajos im-
portantes con Guiad,” quien mostro la particular frecuencia
de focos de otoespongiosis histologica sin manifestacion
clinica.

Carhart entre 1960 y 1965 establece los importantisimos
conceptos de los aspectos audiométricos de la enfermedad.
Shambaugh (1963-1965) introduce el concepto de “otoes-
clerosis coclear” para definir la patologia que se inicia
como hipoacusia perceptiva. Los estudios histoldgicos se
multiplicaron (Ruedi, 1962, etc.) y se vieron beneficiados
por el aporte de la microscopia electronica. Actualmente, los
estudios histoquimicos (Chevance, Jorgensen) vienen a me-
jorar los conocimientos de la patogénesis de la enfermedad.

EPIDEMIOLOGIA

Esta enfermedad es una causa comtn de pérdida gradual
de audicion en los adultos. Se estima que el diez por ciento
de los adultos de raza blanca estaria afectado de otoescle-
rosis. Guiad,” en la gran coleccion de huesos temporales
histologicamente estudiados en el Johns Hopkins Hospital
de Baltimore, encuentra que el 12,5% de los temporales de
mujeres de raza blanca tiene otoesclerosis y que también la
tiene el 6,66% de los temporales de hombres de raza blanca.
La incidencia clinica de la otoesclerosis es de alrededor de
1 a 1,5 por cada 1000 habitantes.!

La condicion es menos frecuente en otros grupos raciales
estudiados, como japoneses, africanos y nativos de América
del Sur. En 6000 indigenas de Peru, Bolivia y Paraguay, Tato
y cols.!? encontraron que solo el 0,03% de los individuos
estudiados presentaba probable otoesclerosis.

La enfermedad puede desarrollarse tanto en hombres como
en mujeres, pero es particular su presentacion en mujeres
embarazadas en quienes, por razones no del todo estable-
cidas, se manifiesta como rapidamente progresiva.

ETIOLOGIA

Actualmente sigue sin conocerse con certeza la aparicion de
los focos. Son numerosas las teorias que intentan explicarlo.
Teoria hormonal: en un 70% de los casos la otoesclerosis
se presenta en mujeres y su debut estd en posible relacion
con la menarca o con los embarazos. Es evidente, pues, el
papel que desempeiian las hormonas sexuales femeninas.
Teoria genética: en aproximadamente el 60% de los casos
la enfermedad es de causa genética. La otoesclerosis se
manifiesta como una enfermedad familiar. La teoria mas
comunmente aceptada ha sido que habria un gen, pero
que seria de penetracion incompleta (aproximadamente
del 40%). Recientemente se ha descripto que la alteracion
genética se asienta en el brazo largo del cromosoma 15'
y los pacientes portan fundamentalmente los antigenos de
histocompatibilidad HLA-Aw33, HLA-A9, HLA-A1l y
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HLA-B13." En algunas formas clinicas de otoesclerosis se
han encontrado alteraciones en el gen que guia la sintesis
del colageno tipo I (COL1A1), lo que asemejaria esta en-
fermedad a la osteogénesis imperfecta de tipo 1.

Teoria inmunitaria: basada en la presencia de autoanticuer-
pos frente al colageno tipo Il y en la excelente respuesta de
algunos casos ante terapias inmunosupresoras.

Teoria traumatica: de Mayer, para quien la enfermedad se
deberia a microtraumatismos repetidos sobre el temporal
debido a los movimientos cerebrales.

Teoria vascular: de Wittmaack, que relaciona el inicio de
la enfermedad con trastornos vasculares (estasis, necrosis
avascular, etc.).

Teoria enzimatica: atribuye el disturbio 6seo como secun-
dario a un desequilibrio entre la tripsina y la antitripsina
existente en los liquidos laberinticos.

Teoria infecciosa virica: aparece al sugerirse la etiologia vi-
rica de la enfermedad de Paget (paramixovirus).' Segtin esta
teoria, la otoesclerosis estaria provocada por una infeccion.
Se han detectado fragmentos de material genético virico en
los estribos de estos pacientes y amplificado mediante PCR
(virus de la parotiditis, el sarampion y la rubéola). Segtin esta
teoria, la otoesclerosis es un proceso inflamatorio de la cap-
sula laberintica desencadenado por una respuesta inmunitaria
a la presencia en esa zona de antigenos viricos.

Es posible que muchas de las teorias anteriormente citadas
converjan. Probablemente la fijacion estapedial es ocasiona-
da por fendmenos inflamatorios, diferentes etiologicamente,
que ocurren en el hueso temporal.

HISTOPATOLOGIA

La capsula laberintica esta formada por tres capas denomi-
nadas periostal, endostal y encondral; esta tltima no llega
a osificarse a lo largo de la vida. Es conocido que existen
varias zonas de la capsula laberintica en las que la capa
encondral se comunica directamente con el oido medio (fis-
tula antefenestram, fossula postfenestram, ventanas oval y
redonda). Es en estas zonas donde asientan preferentemente
los focos otoesclerosos.

PRESENTACION CLINICA

La hipoacusia de inicio es, por lo general, conductiva, es
decir que dificulta la conduccion o transmision del sonido
hacia el oido interno. En algunas formas de presentacion,
la hipoacusia de la otoesclerosis puede ser neurosensorial
por afectar el oido interno, ya sea desde el comienzo de la
enfermedad o en su progresion desde una forma conductiva
inicial. Lo habitual es que se presente como una hipoacusia
conductiva progresiva bilateral y asimétrica (75% de los
casos), que mejora en ambientes ruidosos (paracusias de
Willis) y empeora con la masticacion (paracusias de Weber).
Es frecuente la existencia de un actfeno unilateral o bila-
teral, sobre todo en las primeras etapas de la enfermedad.
El vértigo se produce muy raramente.
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DIAGNOSTICO
El examen otoscopico es normal. Citando al Prof. Dr. J.
M. Tato: “es una enfermedad en la que el enfermo poco
oye y el médico poco ve”. Un foco muy vascularizado de
otoespongiosis originaria una zona sonrosada que puede
verse por transparencia timpanica en la zona de la ventana
oval. Se denomina signo o mancha de Schwartze y solo
es visible en un 10% de los casos, pero cuando aparece es
una caracteristica diagnostica importante.
La acumetria con diapasones es acorde con el estado evo-
lutivo. En el caso tipico con hipoacusia de transmision, la
prueba de Rinne es negativa en ambos oidos. La expresion
acumeétrica de la fijacion del estribo se manifiesta por la cla-
sica triada de Bezold: caida de la audicion en las frecuencias
graves, prolongacion de la audicion por via dsea y prueba de
Rinne negativa. La prueba de Weber lateralizara el lado de
peor audicion (en los casos de hipoacusia conductiva). La
prueba de Gellé es negativa. El signo acumétrico de Lewis-
Frederici es tipico de otoesclerosis (negativo).
La audiometria tipica de la otoesclerosis muestra una hipoacu-
sia de transmision bilateral. Considerando los datos audio-
métricos, la otoesclerosis presenta tres formas de evolucion:
- Forma tipica o de Politzer-Siebenmann: hipoacusia
progresiva de comienzo conductiva que con los aflos
se hace mixta. Es frecuente observar la denominada
muesca de Carhart, correspondiendo esto a un descenso
del umbral en la frecuencia 2000 Hz de la via 6sea. Se
debe a alteraciones en la micromecanica coclear.'
- Forma de Lermoyez: hipoacusia de transmision pura.
- Forma coclear de Manasse: desde el comienzo, la hi-
poacusia es neurosensorial.
La impedanciometria en los casos incipientes obtiene
un trazado normal (A de Jerger) aunque habitualmente
se encuentra una curva de timpanometria aplanada (As),
expresion de una disminucion de la complacencia del
sistema timpano-osicular ocasionada por la fijacion del
estribo. La presencia de reflejos estapediales invertidos y
on-off tiene un valor predictivo positivo.
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La exploracion imagenologica con TC de alta resolucion
de los penascos sin contraste es util para valorar los casos
de otoesclerosis coclear y pone en evidencia los focos
otoespongidticos de localizacion antefenestral. Ademas
nos muestra posibles variaciones anatdmicas para tener en
cuenta en el momento de la cirugia (facial deshicente y/o
procidente).

TRATAMIENTO

El progreso de remodelacion no tiene en la actualidad
un tratamiento clinico probado, a pesar de la busqueda
de distintos farmacos con accion molecular a este nivel
(fluoruro de sodio, bifosfonatos).!: 1617

Dado que el tipo de presentacion clinica es variable, las
opciones suelen ser diferentes segtin cada caso. Es por ello
que el tratamiento de la otoesclerosis es personalizado,
teniendo en cuenta factores como: el tipo de hipoacusia 'y
su grado, los sintomas asociados, la edad del paciente, su
estado general y, lo mas importante, el deseo del paciente.
Las opciones terapéuticas son varias, desde el equipa-
miento protésico con un otoamplifono, hasta el implante
coclear en los casos de hipoacusia profunda neurosensorial
bilateral. Actualmente, las técnicas de cirugia del oido
medio, con un procedimiento denominado cirugia estape-
diovestibular, pueden restaurar el componente conductivo
pero no actuarian sobre el factor sensorial de la pérdida
auditiva cuando este se halla presente.'

La cirugia estapediovestibular'® ' consiste en la extraccion
del estribo inmovilizado y su reemplazo por una pequeia
protesis que restaura la transmision del sonido por el mo-
vimiento de la cadena de huesecillos hasta el oido interno.
Actualmente se ha incorporado la utilizacion del laser de
CO, en este tipo de cirugia, sobre todo en pasos clave de
este procedimiento como son la realizacion del orificio de
seguridad en la platina o la seccidn del tendon del musculo
del estribo. Sin embargo no esta descripto que la utilizacion
del laser en esta cirugia provea resultados mejores que los
de la cirugia convencional.
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