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Otosclerosis



Introduccion / Definicion

La otosclerosis es una afectacién metabolica 6sea de la capsula ética y de la cadena osicular del
oido medio por una actividad osteoclastica y osteoblastica patolégica. Se producen focos de
reabsorcién y neoformacién éseas en cualquier parte de la capsula 6tica. Cuando estos focos afectan
a la platina del estribo producen inmovilizacion del estribo y alteracién en la conduccion del sonido,
generando una hipoacusia transmisiva o incluso mixta. En la evolucién de la enfermedad se puede
producir alteracion en la composicidn de los liquidos perilinfaticos pudiendo provocar una hipoacusia
de percepcion.
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Etiologia

No se conoce una etiologia clara con respecto a esta enfermedad y probablemente sea de causa
multifactorial.

Se sospecha que existen varios factores que pueden influir en la aparicion y desarrollo de la misma:

* Factores genéticos. En aproximadamente un 50% de los casos existen antecedentes
familiares. Mdltiples estudios sugieren una herencia autosémica dominante. Actualmente
hay identificados 8 genes relacionados con la otosclerosis.

» Raciales. La otosclerosis es mas frecuente en la raza caucasica que en la asiatica o afro-
americana.

e Endocrinos. Se ha observado que la hipoacusia empeora con los cambios hormonales
femeninos y es de presentacion, relativamente, mas severa en las mujeres.

* Bioquimicos, dado el papel del flior en esta enfermedad.

* Infecciosos. Se ha detectado IgG del virus del Sarampién en muestras de perilinfa de
pacientes con otosclerosis.

e Autoinmunes-inflamatorios, al haberse identificados autoanticuerpos en los focos
otoscleréticos en la capsula ética.



Epidemiologia

La otosclerosis es una enfermedad con predominio de la raza caucasica, cerca del 10% de éstos,
presenta una otosclerosis histoldgica en la capsula ética, aunque solo el 1% presentara los sintomas,
en aquellos casos en que el foco otoescler6tico afecta a la ventana oval, fijando el estribo. En los
asiaticos se presenta sintomaticamente en el 0.5% y en los afro-americanos en el 0.1% de la
poblacion. Esta enfermedad suele presentarse en la edad media de la vida, con un promedio de
presentacién entre los 15 y 45 afnos y una mayor incidencia entre los 20 y 40 afnos. Se ha observado
un predominio de presentacion en el sexo femenino sobre el masculino con una proporcion 2/1
aproximadamente. En el 75% de los casos hay una afectacion bilateral de los pefiascos, aunque el
curso de la enfermedad puede afectar a ambos oidos de forma diferente.



Clinica

Clinicamente, deberiamos pensar que nos encontramos ante una otosclerosis en pacientes que
presenten hipoacusia conductiva, timpanogramas normales o ligeramente aplanados y ausencia de
reflejos estapediales. Pueden presentarse también acufenos y en ocasiones vértigos.

» Hipoacusia de caracteristicas transmisiva, con una evolucion lenta y progresiva, que se
hace patente entre la 3 y 4 década de la vida. Puede ser uni o bilateral, y se suele iniciar en
los tonos mas graves. La otoscopia suele ser normal, al igual que el timpanograma. En
algunas ocasiones el paciente manifiesta que oye mejor en ambientes con ruido (paracusia
de Willis). Es caracteristico que presenten un aumento de la hipoacusia en relacién a los
embarazos.

* Acufenos. Se presentan en el 65% de los pacientes, pueden ser uni o bilaterales, suelen
ser de tonos graves y de intensidad baja. Hay que avisar al paciente que ante una
intervencion quirdrgica los acufenos pueden continuar igual, desaparecer e incluso
agravarse.

» Sindrome vestibular periférico, se presenta entre un 10% a un 30% de los casos, puede
aparecer con caracter de inestabilidad, rotatorios o posicionales. Suelen ser mas frecuentes
en pacientes con hipoacusia mixtas. Hay que advertir al paciente que es posible que tras la
cirugia aparezcan vértigos postquirdrgicos.

La otosclerosis presenta una evolucion muy variable, desde las formas clasicas que presentan una
evolucién progresiva, hasta una hipoacusia brusca como forma de presentacion de la otosclerosis.
Existen formas juveniles y de comienzo tardio, hipoacusias transmisivas puras o cocleares, asi como
obliterantes.



Diagnostico / Pruebas

El diagnéstico se suele hacer gracias a los exdamenes complementarios, dado que en la exploracion
otoscdpica es normal en la mayoria de los casos, aunque en ocasiones se menciona la mancha
rosada o vascular de Schwartze situada en la regién posterosuperior, frente al promontorio.

* Enla acumetria podemos observar un Rinne negativo y un Weber lateralizado hacia el oido

afectado (o el més afecto) dado que se trata de una hipoacusia transmisiva.

En la audiometria tonal liminal podemos observar una hipoacusia de transmision, que en
el inicio de la enfermedad se afectan las frecuencias graves y segun avanza el proceso de
la otosclerosis puede llegar a afectar a las frecuencias mas agudas, con un gap entre via
aérea y 6sea que se estrecha en las frecuencias medias. Una de las caracteristicas en la
audiometria es la “muesca de Carhart" que se caracteriza por un hundimiento leve del
umbral en las frecuencias de 1000 Hz y 2000 Hz pudiendo llegar hasta los 4000 Hz.

Otosclerosis (Muesca de Carhart)
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El timpanograma suele ser normal en la mayoria de los casos, aunque la compliance
puede disminuir.

Los reflejos estapediales estan ausentes, siendo uno de los elementos que nos guia
hacia el diagnostico. En el comienzo de la enfermedad podemos observar un reflejo bifasico
o “efecto on-off” que progresivamente va reduciendo su amplitud.

En cuanto a las pruebas de imagen, la més utilizada es el TC de alta resolucion de
penascos. Su uso es bastante limitado en cuanto al diagnéstico, aunque deberia hacerse
siempre que se decida tratamiento quirdrgico para evitar complicaciones evitables. En
ocasiones se puede llegar a visualizar la existencia o no de focos activos. En fases iniciales
de la enfermedad se pueden encontrar focos radioltcidos en el margen anterior de la
ventana oval, esto puede ir afectando progresivamente todos los margenes de la capsula
6tica, manifestdndose como “signo del halo”.






Tratamiento

En cuanto al tratamiento de la otosclerosis disponemos de varias opciones: observacion, médico,
protésico y quirargico. No obstante, la decision debe tomarse de acuerdo las a caracteristicas de
cada caso, la profesion y los deseos del paciente, después de una amplia explicaciéon de estas
opciones asi como sus posibles complicaciones y expectativas de resultados.

e Observacion. Esta opcién la podremos tomar en aquellos casos en que sélo esté afectado
un oido, o que aun siendo bilateral, la hipoacusia sea leve y el paciente no presente una
discapacidad auditiva significativa. En estos casos se debe hacer un seguimiento del
paciente puesto que estamos ante una enfermedad progresiva.

e Médico. Hasta el momento no esta probado que existan medicamentos que proporcionen
una mejoria de la audicién ni detengan la evolucién de la enfermedad. Sin embargo, se
utilizan varios agentes farmacol6gicos como son el Fluoruro de Sodio, la Vitamina D y los
Bisfosfonatos, este ultimo es el mas prometedor por ser mas potente inhibidor de la
remodelacion 6sea.

* Audioprotésico. En casos de otosclerosis no susceptibles de intervencién quirdrgica o que
presenten contraindicaciones médicas o profesionales para la misma, se indicaria el uso de
protesis auditivas . Los audifonos osteo-integrados podrian ser también una opcién en
aquellos casos donde exista alto riesgo de presentar cofosis como complicacion quirdrgica.
El implante coclear se reserva para aquellos casos de hipoacusia profunda en los que los
audifonos no reportaran ningun beneficio, siempre y cuando no exista obliteracion coclear.

* Quirurgico. El candidato ideal para estapedotomia/estapedectomia seria aquel paciente
que no presentara contraindicaciones quirurgicas, médicas o sociales/profesionales
(pilotos, buceadores, trabajos en altura, etc) y reuniera los siguientes requisitos: reserva
coclear aceptable, hipoacusias mayores a 30 dB y un gap entre via aérea y ésea de mas de
20 dB. Tambien estaria indicada en hipoacusias mixtas avanzadas, cuya mejoria del
componente trasmisivo mejorara la adapacion audioprotésica. En general, se intervendria el
2° oido tras un ano de la primera intervencion si esta ha sido exitosa. Se indicaria realizar la
primera intervencion en el oido mas sintomatico.



Shy Nl

Estapedectomia

SL

Estapedotomia




Resultados

En cuanto a los resultados posquirirgicos se considera un buen resultado auditivo cuando el Rinne
se reduce a 10 dB en tosas las frecuencias. Los acufenos suelen mejorar en aquellos casos en los
gue eran poco intensos; y los vértigos presentan gran variabilidad.



Complicaciones

La mayoria de las complicaciones suelen ser derivadas del tratamiento quirdrgico. Algunas de las
incidencias que pueden surgir en la estapedectomia son:

* Rotura de la membrana timpanica. Cuando esto ocurre se debe proseguir con la cirugia y al
final reparar la membrana timpanica en la forma habitual.

¢ Lesion del nervio cuerda del timpano. Puede generar una sequedad de la boca, molestias
en la hemilengua correspondiente, e incluso sabor metalico en dicha hemilengua.

¢ Lesion del nervio facial. Un 10% de los casos, el nervio facial esta dehiscente y en
ocasiones puede protruir y tapar parcialmente la ventana oval, existiendo mayor riesgo de
lesionar el nervio durante la cirugia.

e Sangrado. En algunos casos puede existir anomalias vasculares tales como la persistencia
de arteria estapedial o dehiscencia de la arteria carétida interna.

¢ Salida de liquido laberintico bajo presién o el también llamado "géiser", se trata de una
complicacion grave e infrecuente durante la intervencidon que puede provocar un mal
resultado de la misma con pérdida de audicién o cofosis. Ocurre cuando hay una dilatacién
anormal del acueducto coclear o vestibular.

¢ Hipoacusia profunda. Puede ocurrir de forma idiopatica en un 1% de los casos. En algunas
series se reporta hasta un 4%.

Dentro de las complicaciones postoperatorias podemos encontrar el vértigo postoperatorio y en
algunas ocasiones crénicos, las infecciones, acufenos, soderas postoperatorias o incluso tardias (es
una de las complicaciones mas temidas de la cirugia), formacién de bridas en el oido medio e incluso
la pardlisis facial. En ocasiones se puede producir un movimiento de la prétesis tras afos de
colocacién de la misma, ocasionando una nueva hipoacusia de transmision.

Enlace externo: Otosclerosis complications
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