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I. INTRODUCCTION

Se da el nombre de sfndrome de Van der Hoeve a 1a -
asociacién de escterdticas azules, fragilidad dsea e hipoacu~
sia, al cual se puede agregar cambios dentarios semejantes a-

la dentinogénesis imperfecta.

Melbarnche en 1678 y Olaus Ekman en 1788, hacen re-
po;tes sobre fracturas de tipo congénito, como signo aislado,
En 1831, Edmund Axman habla de cuatro signos: fragilidad 6sea
laxitud de articulaciones, escleréticas azules y débil cons--
truccidn bsea. En 1833, Lobstein habla sobre una probable na-
turaleza hereditaria de la enfermedad. En 1896, Spurway hizo-
la primera observacién de esclerdticas azules, como dato para
pensar en fragilidad ésea. Cuatro afios después, Eddowes hace-
hincapié en lo mismo; Preiswerk, en 1912, ob#ervd que los in-
cisivos en una mujer con osteogénesis imperfecta, eran peque-

fios y de color café grisaceo.

Adair y Dighton, en 1912, suscintamente reportaron-
V‘-uhaifamilia, en la cual la fragi\idad 6sea y esclerdticas azy.

7" ‘les ocurrieron juntas en cuatro generaciones, observando por-



primera vez hipoacusia como parte del sfndrome.

Bronson, en 1917, hizo una revisién del tema, des—

cribiendo 19 casos. Parece ser que fué la primera en descri—-
~bir trastornos del equilibrio en osteogénesis imperfecta. Ei-
examen otoldgico de sus pacientes fué€ hecho por Fraser, quien
hizo tres importantes observaciones: signo de Schwartze, hiﬁg
acusia de tipo conductivo e inestabilidad en una paciente con
Romberg negativo., También reporté focos de otoesclerosis en -
cortes de huesos temporales de individuos con osteogénesis iﬁ
perfecta, determinando as{ la causa de la hipoacusia. En 1917 ~
Bronson y dos afios despuds Wells, sostuvieron la hip&tesis de
que la pérdida de la agudeza auditiva fuera debida a acﬁnuloé

excesivo de calcio,

En 1917 Van der Hoeve y Kleyn presentaron su clfsi=
~ ca descripcidn dé dos familias qué teﬁfan la tffada‘do fragi-4_‘¢
lidad 4sea, escler6t1cas azules e h:poacusla conductiva. - - |
ellos atrlbuyeron esta dlitima a otoesclerosis. En una flmilia
~en la'que estudiaron 4 generaciones, Il de 22 tenfan hiponcu-i
sia. Los estudios de rayos "xX" de ‘sus pacientes los realizd -ﬂf{:
'V>Stenvers quien describid un depdsito calcireo en- el huoso po- ﬁ1

troso.



Ruttin en 1919 encontré en un paciente con osteogéne
sis imperfecta hipoacusia mixta. Los rayos 'X" mostraron un --
alargamiento bilateral del conducto auditive internc y pensé -
que el defecto dseo podrfa afectar el octavo par. Junto con —-
Gimplinger y Cleminson, reportaron focos otoesclerdticos en el
borde anterior de la ventana oval, en pacientes con escleréti-
cas azules y fragilidad ésea. Pocos reportes se habfan pu--
blicado implicando la otoesclerosis como causa de la hipoacu--
"sia. En la misma &poca, Fowler y Weber reportaron que un 69% -

de pacientes con escleréticas azules, -tenfan otoesclerosis.

Actualmente son pocos los casos de sfndrome de Van -

der Hoeve reportados en la literatura mundial.

El objeto de este trabajo es reportar los estudios -
pracgicados a cuatro familias, con sfndrome de Van dér Hoeve,~ .
el resultado de éstos y compararlo con lo encontrado en la 1i-
teratura mundial. Comunicaf en cuales se hé podido lievar a ég
bo tratamiento quiridrgico y valorar el resultado nuestro ﬁon -

el de otros,autores,‘asf como valorar el tratamiento médico'fg
i ciSidq por algunos de_eilos con fluoruro de sodio. De este il-

timo no tenemos conocimiento de reportes anteriores.




11, MATERIAL Y METOOO0S

Se estudiaron cuatro familias. En la primera se abar
caron tres generaciones, siendo tres hombres y cuatro mujeres,
con edades comprendidas entre los 3 y 61 afios de edad. En la -
segunda, fueron dos generaciones, estudiindose tres mujeres, -
con edades entre los 3 y 26 afios. En las dos Gltimas familias,
dnicamente se estudié el propésito y los datos obtenidos, fue-

ron pos referencia d¢ los pacientes.

Se practicé historia clfnica general, Exploracién --
otorrinolaringol&gica. Historia audiolégica, con elaboracién -
de &rbol geneal&gico. Examen funcional otolégico, que incluyé-

. audiometrfa tonal, explorindose vfa aérea y 6sea con vibrador-
- colocado frontalmente y logoaudiometrfa con el método usado en
el Centro Médico Nacional, con material fonémico elaborado por
Torres y CorQera (5). Para estas pruebas se utilizé consola -
Belton 5000,Audiometrfa autom§tica de Bekesy, con modelo Gra—-
son Stadler E-800. EX#IOracidn Vestibular con nistagmograffa,-
para la que se usé nisﬁagmdgrafo ICS y en la que se incluyerop
la exploracién del nistagmus espont&nec,con y sin fijacién reﬁir

" ‘neana. Nistagmus optoquinético,‘ra§treq del péndulo y nistag-- -



mus ~térmico. La exploracién del nistagmus postural se practi#
cé sin registro. Estudio radiolédgico de manos y huesos largos—~
y laminograffa de mastoides comparativas, esta dltima en el ga
binete del Dr. Ruenes, por cortesfa de &1, En un paciente se -

hizo impedanciometrfa.

En cuatro pacientes se instituyd tratamiento médico,
a base de fluoruro de sodio 50mg al dfa, lactato gluconato de-
calcio 5.88gr al dfa y vitamina D 50 000U, al dfa y dos pacien
tes fueron candidatos a cirugfa, uno de los cuales habfa reci-
bido tratamiento médico. E1 material obtenido de la cirugfa, -
se ha inclufdo para estudios de microscopfa electrénica, que -
en obvio de tiempb, no fué posible comunicarlo en este trabajo

y seri objeto de una comunicacién posterior,

FAMILIA NUMERO UNO,

P.G.L., paciente femenina de 33 afios, sin anteceden-'
tes personales patoldg1cos de 1mportanc1a. Sus antecedentes fal
m111ares los hacemos notar en la f1gura ndmero 1, -Entre estos,
ise_estudlaron: a la mamé, un tfo y ‘una tfa maternos en pr1merf
grado, dos hermanos y una sobrina. Los déﬁés da;os.fueron‘obts ’

.. nidos por referencia de la paciente.



Referfa hipoacusia bilateral de 9 afios de evolucidn,
de progresién répida en sus primeros afos, acompafiada de acd~
feno derecho constante., Negd vértigo. A la exploracidn ffsica
se encontré esclerdticas azules y signo de Schwartze bilate--~
ral. Negativo el antecedentes de fracturas. Su estudio audio-
1égi'co demostré hipoacusia bilateral de tipo conductivo, con-
factor sensorial del lado derecho. La audiometrfa automitica-~
no demostré adaptacidn ni reclutamiento (figura ndmero 2). En
Ta exploracidn vestibular practicada no se encontré patologfa.
La impedanciometria mostrd Gnicamente aumento de la impedancia

en ambos ofdos.

El estudio radioldégico de manos y huesos largos mog
‘trdrdesmineralizacidn generalizada; tibias en forma,de sable,
éon estrfas transversales e imigenes seudoqufsticas interfa—-
14ngicas. La laminograffa de ofdos en proyeccién de Guillen,-
mostré alteraciones bilaterales en los cortes anteriores, por
debajo del ééng!io geniculado, unarzona de mayor densidad que'
gorreéponde a focos -de otoesclerosis. En los cortes pbstério—
res, a nivel‘de 1a vuelta basal, no se define la coclea,'altg

racién sugestiva de otoespongiosis.

Se 1n1c16 tratamiento méd1co a base de fluoruro de-,;‘; ‘

»SOle 50mg al dfa, Iactato gluconato de calc1o 5. BBgr al dfl-?-‘*
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y vitamina D 50 000U, al dfa. A los dos afios ‘de iniciado el -
tratamiento, se practicé control radiolégico de manos, huesos
largos y laminograffa de ofdos, el cual no mostré cambios. A-
Ta otoscopfa encontramos persistencia de signo de Schwartze -
bilateral, Persistié el aclfeno. En el estudio audioldgico ha
bfa deéaparecido la evidencia de lesién sensorial. Al suspen-
der el tratamiento.la paciente no acudié al estudio de con---
trol que se.le habfa indicado tres meses después. Al volverv—

‘al servicio a los dos afios de haber suspendido el tratamiento
encontramos en el estudio audioldgico que la hipoacusia habfa
progresado y se encontré evidencia de lesién sensorial en to-

das las pruebas (figura ndmero 3).

Se‘bracticaron pruebas en campo libre y adaptaron -
auxiliares auditivos marca Bosch, modelo 6FD para ofdo dere--
cho y 6-AVC~D-para ofdo izquierdo, con lo que mejora el fndi-

ce de utilidad social,

G.P.T. (madre). Paciente de 61 afios, diabética éon-
. trolada. En una .ocasién otofrea derecha en su infancia.;ﬁefi-
r16 hipoacusia bvlateral desde los 15 afios de edad, Ientamenv'
te progrestva. Negé acufeno y vértigo.y en 3 ocas1ones presena

,td,fracturas esponténeas de pierna izquierda,
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A la exploracién fisica encontramos escleréticas azyu
less A la otoscopfa no se encontrd patologfa. Deformidad de am
bas piernas dada por acortamiento de la pierna izquierda y con
cavidad interna bilateral. La audiometrfa mostré hipoacusia bi
lateral de tipo conductivo. En la Audiometrfa automitica no hy
bo evidencia de adaptacidén ni reclutamiento (figura némero 4).
En la exploracidn vestibular practicada no se encontrd patolo-

gfa.

El estudio radiolégico de manos y hueso; largos mos-—
frd osteoporosis generalizada, lagunas pequefias, bandas lamihg.
res de ma}or densidad ésea a nivel de metifisis de fémures, ti
bias y pe;onés.vCallo bseo de fractura en tercio medio e infe~

rior de tibia izquierda y mfnimas modificaciones de 0AD en ar-

ticulaciones interfaldngicas distales- de ambas manos.

No encontrando lesién sensorial, se program6 para es,~ 

. 1tapedectomfa izquierda, teniendo como hallazgos: "pared poste-.

rior corta,,yunque anormalmente adelgazado, ambas cruras mévie

'les y delgadas, dando la sensacién de no estar unidas a pléti-

na. la platina gruesa y rugosa', descripcién hecha por el: c1ru"_f-

) Jano. Se colocé prétesis de tef16n alambre de 4.5 mm, Se hizo~

};ontrol audioldgico a'los 15 dfas, al mes, a los 6 meses y al= .~
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afio, encontrando mejorfa de la audicién de 50dB aproximadamen

te (figura nimero 5).
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FIGURA 5

Al afio se practicé estapedectomfa derecha. No se en

contré adelgazamiento del yunque y cruras descritos en los hg . .'

" 1azgos quirdrgicos del otro ofdo, Gnicamente habfa un gran -

foco de otoesclerosis en toda la platina. Se colocé prétesis-
de alambre gelfoim de 4.5mm. Se hizo control audiolégico a ~-
los l5-dfa§, al més, a los 3 y 6 meses, con ganancia auditiva

de 40dB aproximadamente (figura ndmero 6).

G,P.P, (tfo) Paciente de 57 afios, con 9 hijosy 3 =
hijas . con escleréticas azules, sin fracturas y audicién apa~--

rentemente normal. Sin antecedentes patoldgicos de importan--



cia. Doce aflos antes, posterior a busear, nota hipoacusia iz
quierda en forma brusca, al parecer estacionaria, sin acifeno
ni vértigo. En tres ocasiones present§ fracturas espontineas-
en las piernas. A la exploracién ffsica se encontré esclerdti
cas azules. la otoscopfa mostré placas calcdreas en la membra

na timp4nica derecha,
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FIGURA 6

E1 estudio cocleovestibular practicado, demostr& Hi
éoaéusia bilateral, de tipo conductivo, con qompondnté’sehqu‘
rial del lado izquierdo. La audiometrfa autométiéa pra;ticada
bilate?almente sin adaptacién ni reclutamiento (figura ndmero

,7)«.



26 .28 .8 1 2 4 L} 128 .28 3 1 2 4 8
] [}
20 20
(¢
40 40
a0 60,
P
8o a0
100 100
i
100 % 100 %
a0 . 0
0 i /
o w
' /
1 - 40
| /
| C 4[ )
\—l; ') 0
0 2 40 0 80 100 120 0 20 40 [ 1] e 100 120

FIGURA 7



G.P.D, (tfa), Paciente de 53 afibs, la cual refirié-
tener audicién normal. Tiene esclerdticas azules. Sus membra-
nas timpdnicas otoscépicamente sin alteraciones. En 3 ocasio-
nes presenté fracturas, una en tibia, otra parietal y otra —-
en septum nasal. Su estudio audiolégico mostré audicidén nor--

mal .

P.G.I. (hermano) Paciente de 17 afios que refirié hi
poacusia derecha sin precisar tiempo de evolucidn, Negé aclfe
no y vértigo. A la exploracién fisica se encontrd escleréti-—
cas azules. Otoscopfa sin alteraciones aparentes. La audiome-
trfa y logoaudiometrfa mostré audicién normal para ofdo iz---
quierdo e hipoacusia de tipo sensorial derecha (figura nimero

8).

P.G.N. (hermano). Paciente estudiado por primera --
vez a-la edad de 14 aﬁos,‘sin antecedentes patoldgicos de im=~
- portancia. Negaba hipoacusia. A la‘e§ploraci6n ffsica se en--
contfd escleréticas azules, otqscppfa apérentemen;e sin alte-
raciones, Se le practicé estudio audiolégico, corroborando en
la audiometrfa 'y logoaudiometrfa, audicidn normal. 8‘aﬂés’d€§ 5
pués; es estudiado nuevamente}pof referir hipoacusia bilate--

ral. presenté ademds fractura del 50. ortejo de mano derecha.
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A la exploracién con escleréticas azules y signo de Schwartze
bilateral a la otoscopfa. El estudio funcional audiolégico, -

mostré hipoacusia bilateral de tipo mixte (figura ndmero 9).
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G.P, (hija). Paciente de 3 afios, sin antecedentes pa
toldgicos de importancia. A la exploracién ffsica se encontré-
esclerdticas azules. La otoscopfa aparentemente normal, Se le~

practicé audiometr{a tonal, la cual fué normal,

FAMILIA NUMEROQ DOS.

H.L.L.E. Paciente femenina de 26 afios, sin anteceden
tes personales patolégicos de importancia. Sus antecedentes fa
miliares los hacemos notar en la figura ndmero 10. Entre estos,
se estudiaron dos hijas y los demis datos fueron §btenidos por

referencias de la paciente.

Refirid hipoacusia bilateral, de dos afios de evolu--
cidn, lentamente progresiva, acompafiada de actlfenos. Negé vér-
tigo, A la exploracién ffsica encontramos esclerdticas azules,
Otoscopfa con signo de Schwartze bilateral. El estudio audio]é
‘'gico mostré hipoacusia bilateral de tipq mixto, con descenso -
en el umbral de molestia en el ofdo izqu{erdo. La audiometrfa-
'bilatéral no mostré adaptacién: ni reclutamiento (figura ndmero

kll)u.El'examen vestibular practicado no mostré patologfa:

Bl estudio radioldgico de manos y huesosrlargds mos-

tré-desmineralizacién generalizada.
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Se inicié tratamiento médico con fluoruro de sodio-
50mg al dfa, lactato gluconato de calcio 5.889r al dfa y vité
mina D 50 000U, al dfa, du}ante un affo, desapareciendo desde-
los 6 meses el acidfeno, persistiehdo el signo de Schwartze bi
lateral. Los estudios audioldgicos y radiolégicos de control-

sin cambios. La paciente aln esti en tratamiento médico.

Se estudiaron dos hijas, una de 5 y otra de 3 afios,
sin antecedentes de importancia. Ambas con escleréticas azu--—
les, A la otoscopfa, la mayor con signo de Schwartze bilate--

ral. Los estudic. audioldgicos practicados fueron normales.

FAMILIA NUMERO TRES,

T.H.M, Paciente femenina de 27 afios, que entre sus—
antecedentes patoldgicos nos relata, fractura de 5¢ ortejo de
mano izquie;da, Sus antecedentes familiares los anotamos en -
’,lavfigura ndﬁéro 12. En este caso los datos fueron obtenidos-

por referencia de la paciente.

Refirié hipoacusia bilateral de 3 afios de_evoluéian

T lentamente progre51va, que cursa 51n acufeno ni vértigo. A la

; explorac16n ffsica, se encontré con escleréticas azules ya-:

la otoscopfa signo de Schwart ze bilateral.
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El estudio audioldgico mostré hipoacusia bilateral -

de tipo conductivo. La audiometrfa automiftica sin adaptacién -

ni reclutamiento (figura nimero 13). La exploracién vestibular

no mostré alteracién,

—
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El estudio radioldgfco de manos, pies y huesos lar-
gos, mostré moderada desmineralizacién de predominio en pies,
con pequefias imigenes seudoqufsticas yuxta articulares en las

falanges de las manos.

Se practicé estudio radiogrifico comparativo de -~
ofdos en proyeccidn Schuller y laminograffa en proyeccién de .
Guillen, en donde se encontraron alteraciones bilaterales a-
nivel de los cortes anteriores, por debajo del ganglio geni-
culado, porcién superior y externa de l1a vuelta basal de la-
coclea, una zona de mayor densidad, que corresponde a focos-
de otoesclerosis. M&s posteriormente, en el resto de la vuel
tz basal y en la parte inferior, no se puede definir cuales-
>on los 1{mites de 1a coclea, alteracién sugestiva de lesio-
nes de otoespongiosis, En la platfna del lado derecho, el -~
centro es normal, pero se observan focos de otoeéclerosis -
~ periplatinar. En la platina izquierda, se observa severo en-
‘grosamiento de ella, especialmente en los bordes. Los hﬁllé;
~gos radiolégicos, permiten valorar la posibilidad de lesién-

de neuroepitelio.

Se le dié tratamiento médico duranté dos afios y me

ﬁ';~§{o,’con.flupruro de sodio‘SOmQ al’ dfa; lactato gluconato ¢°H_  
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calcio 5.8bgr al dfa y vitamina D 50 000U, al dfa. Al final-
de ese tiempo, se encontrd persistencia del signo de - - -——
Schwartze bilateral. El estudio audioldgico sin cambios sig-
nificativos. E1 control radiolégico de manos, huesos largos-
y laminograffa de ofdos, sin evidencia de cambios importan—

tes.

Fue programada para estapedectomfa. Se encontré: -
'promontorio muy vascularizado, estribo adosado a promonto--
rio, platina engrosada 4 o 5 veces su tamaiio, con foco de fi
jacién periplatinar', segdn el reporte del cirujano. Se co]g

c6 prétesis de alambre gelfoam de 4.5mm,

‘ En el post operatorio presenté como complicacidn,-

perforacién de uenbfana‘timpinica de un 25%. Se le colocé —

parche de celulosa, sin lograr sellarla. Se efectuG.céntrol-
4audioldgfc6 a los 15 dfas y al mes y medio,’§in mostri; laj§ 
rfa de la audfcidn,‘pero sin evidencia de léiién'sensérf;l';h

(Figura nimero 4),
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FAMILIA NUMERO CUATRO.

R.L.M.L. Paciente femenina de 20 afios, que como ante
cedentes personales patoldgicos, refiere fractura de tibia pe~
roné derechos en su infancia. Sus antecedentes familiares se -
muestran en la figura ndmero 15. Los datos fueron obtenidos --

por referencia de la paciente.

Refiri6 hipoacusia bilateral de 10 meses de evolu---

.cidn; progresiva, que cursa con aclfenc izquierdo constante, -
Siete meses después, se agreg$ vértigo de pocos Eegundos de du

. raﬁién, con los cambios.de posicién.y‘los'movimientos bruséo#-

délla cabeza. A la exploracién ffsica, se encontré con escletrd
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ticas azules y signo de Schwartze bilateral.

El estudio audioldgico, mostrd hipoacusia bitateral

de tipo conductivo, con discreto componente sensorial agrega-

do en ambos ofdos. La audiometrfa automftica, sin adaptacién-

ni reclutamiento (figura nimero 16). La exploracién vestibu--

Jar no mostré alteraciones.
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"El estudio radiolégico de manos y huesos largos, —-
mostré osteoporosis y formaciones seudoqufsticas. La lamino--
graffa en proyeccién de Gﬁillen, mostré franco engrosamiento-
de las diferentes vueltas de la coclea y falta de definicién-
hacia la vuelta basal en ambos lados, datos que sugieren le--
siones de otoespongiosis, existiendo inclusive, poca defini--
"cién entre los tabiques qﬁe dividen a las vueltas del caracol

en ambos lados,

Tiene un afio con tratamiento médico a base de fluo- -
ruro de sodio 50mg al dfa, lactato glocunato de calcio 5.88gr
al dfa y vitamina D 50 000U. al dfa. No hay cambios que comen

tar.



3

111. RESULTADOS

De las cuatro familias estudiadas, el propdsito fue
" femenino y de tos miembros afectados que examinamos, nueve —-
fueron del sexo femenino, incluyendo al propésito y tres fue-

ron del sexo masculino,

En la familia nimero tres, en donde no tuvimos opdi<

tunidad de examinar a los otros miembros afectados, existfan-
dos, el padre y el hermano de la paciente, en que ella nos re
firi6 que tienen esclerdticas azules, han sufrido fracturas y

su agudeza auditiva es defectuosa.

En la familia nimero dos, en que es;udiamos ademds-
a la propésito, a sus dos hijas, el hermano dé la paciente, -
tiene escieréticas azules y antecedente de fracturas y su pa-
dre y abuelo paternos; tenfan escieréticas azules, péro no p!
- dimos investigar ni por intérrogatorioé si habfa hipoacusia,-
ya que habfan fallecido y en el caso del hermano, bor radicar

'Fueré'dg ta ciudad,

. Unicamente cuatro pacientes manifestaron écdfeho -
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- que persistié después del tratamiento médico,

Del total de sujetos estudiades, en siete se ehcon-

tré hipoacusia bilateral, siendo conductiva en tres, en otros
"tres de tipo mixto y en otro, en el ofdo derecho, la hipoacu-
sia era superficial de tipo conductivo y severa de tipo mixto
en el ofdo izquierdo. En un individuo se encontré audicién --
normal en el ofdo izquierdo y en el ofdo derecho, hipoacusia-

severa de tipo sensorial.

En cuatro de los explorados, pertenecientes a dife~
. rentes familias, se encontrdé audicién normal para tonos puros
y fonemas bilateralmente y en la audiometr{a de Bekesy, no se

encontraron signos de labilidad del ofdo.

En seis pacientes, hubo evidencia indudablé de sig-
no de Schwartze bilateral, lo que nos permite catalogarlos cg
.mo otoespongiosis. De estos, en tres la hipoacusia era mixta-
biléteralmﬁnte, en dos conductiva para los dos ofdos y una de
cinco afios Qe edad, con audicidn ﬁormai. Cuatro recibieron ~-
tfatamiento médicofcon fluoruro de sodio.‘Una de ellas, des--
.lpués.de‘fratamiéhfd durante dos -aflos, fué intervenida del la-

" .do derecho, en donde se encontré: "promontofio‘muy vasculari- -
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zado, estribo adosado a promontorio, platina engrosada 4 o 5
veces su tamafio, con foco de fijacidn periplatinar'’, seglin -
el reporte del cirujano. El estribo estd inclufdo para proce
so de estudio en microscopfa electrdnica., Desafortunadamente
no hubo mejorfa de la audiciédn, pero el estudio funcional --
otoldgico de control, no mostré evidencia de lesidn senso-=-
rial. Persiste la hipoacusia conductiva, con pérdida sensi~-
blemente igual para todas las frecuencias, indicacién de que

no estd funcionando la prétesis.

Otra paciente con hipoacusia conductiva y signo —--
"de Schwartze, atdn esti en tratamiento con fluoruro de sodio.
Las otrés dos, a pesar de haber sido tratadas durante mis de
dos aﬁés con fluoruro de sodio, contindan los signos indica-
tivos de lesién de neuroepitefio, por .lo que consideramos. -~

vque estf contraindicada la estapedectomfa.

Una paciente, miembro de la familia nimero uno, ‘lav
mayor de edad de toda nuestra serie (61 afios), diab&tica cqﬁ‘
trolada, en ia'que se encontraron todos 10s signos del sfn--
aromg, inclusive osteoporosis genera]izadaby formaciones seu

" doqufsticas, el estudio funcional mostré hipoacusia biiafe%;

ral‘de tipo conductivo, se le practicé una exploracién fun--
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cional exhaustiva, no encontrando evidencia de lesién de neuro
epitelio. La exploracién del laberinto posterior, con nistagﬁg
graffa, no mostré patologf; periférica ni central, Tomando en-
cuenta la edad de la paciente .y en ausencia de lesién senso--
rial, no se le dié tratamiento con fluoruro de sodio., Se le --
practicé estapedectomfa izquierda con la que se obtuvo mejorfa
de 1a audicién, a umbrales normales para tonos puros y fone~--
mas, por lo que un afio después fue practicada la estapedecto--
mfa del ofdo derecho, con el mismo resultado que en la primera

intervencién,

Otro paciente de la primera familia, del sexo mascu-
lino, de 57 afos, que ténfa hipoacusia superficial derecha de-
tipo conductivo y mixta en el ofdo izquierdo, nb tenfa sfgno -
de Schwartze, pero la intervencidn quirdrgica éstaba contrain;
dicada én‘el ofdo izquiefdo por el componente sensorial, En el
derecho, la hipoacusia era mfnima y no ameritaba cirugfa. El -

paciente no aceptd‘b! trataﬁiento médico.

Es obvio que en los cuatro pacientes,,en'los‘queanQ-
habfa hipoacusia, no ameritaban ningén tratamiento en el servi

“¢io de Otorranlaringologfa.
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Para valorar la lesién sensorial, tomamos en cbnsi-
deracidn, el umbral de inteligibilidad, en relacién al umbral
tonal, la morfologfa de la curva logoaudiométrica. La presen-
cia de regresién fonémica, el resultado de la audiometrfa au-
- tomitica de Bekesy, el {ndice de la prueba de SISI y el des--

censo del umbral de molestia.

En ningdn paciente encontramos evidencia de lesidn=

vestibular,

En Tos cinco pacientes que se les practicé estudio-
radiolégico de manos y huesos largos, se encontrd osteoporo~— -
sis y formaciones sudoqufsticas. De estos, cuatro fueron tra=
tados con fluoruro de sodio y el estudio radioldgico de con~-—
trol, después de dos afios de tfatahiento en tres.de gllos. n9'

evidencié cémbios-significativos.
Los pacientes tratados con fluoruro de sodio éqntii, v?,
" ‘nuaron presehtandp signo de Schwartze,'con lé:misméyclarjd.d; ,

“que antes del tratamiento,

- En_tres pacientes, se practicé estudiO‘radiolégféé—"fff5

comparativo de ofdos, eﬁ‘broyeccién de Guillen, encoﬁtrbndb"-

. lesiones sdgestivas de otoesclerosis y oto;qungiosis.‘iﬁfdbs'f
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de ellas, después de dos afios de tratamiento médico, el con~--

trol radioldgico no mostré cambios,significativos.

Todos los sujetos considerados en nuestra serie, --
tienen esclerdticas azules, Debemos hacer hincapié, en que 45
be considerarse la coloracidn azul grisdcea de las escleréti-
cas, como un signo del sfndrome de Van der Hoeve, que es la -
base del diagnéstico y que debemos diferenciarla de la colora
cién azulada de las escleréticas de los nifios recfén nacidos,
normal a esa edad, debida a que la conjuntiva se encuentra —-
delgada, pero que es frecuente que persista en adultos con --

otoesclerosis.

Siete individuos habfan sufrido fracturas, con deam
fectuosa consolidacién en mayor o menor grado. NihgﬁnAfnﬂiyi-

" duo tuvo alteraciones dentarias.

~Ver cuadro 1 y cuadro 2.
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IV. DISCUSTION

Shambaugh (15) considera que la dnica enfermedad —-
sistémica, asociada a otoesclerosis, es la osteogénesis imper -
fecta. Actualmente no es aceptado. Bretlau (1) en 1970 comuni
c8, que la osteogénesis imperfecta, es una enfermedad heredi-
taria poco frecuente, que afecté principalmente. tejido éseo,-
pero que también puede ocasionar alteraciones de otros teji-=
dos de origen mesenquimatoso, como las escleréticas, ligamen-‘

tos y dientes,

Caiderelli, D. (3) agregd otras manifestaciones, cg
Cmo éon un crecimiento desproporcionado del esqueleto, milti--
-pleé fracturas subperidsticas,‘laxitud de ligamentos, atrofia
| de la piel y anomalidad en la dentina, pero aclaré, que,dniég'
mente el 33% de los pacientes tenfan una manifestacién del —-
. sfndrome. En nuestra serie, ninglin paciente tuvo alteraciones

en la biel, dientes, ni Iigahentos.

Aunque 1a coloracidn azul de las esclerbticas es —=

.una anormalidad de alteracién mesenquimatosa, no se le conoce

- significacién patolégica.
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E1 mecanismo de transmisidén genética mds aceptado,-
es el dominante autosémico y nuestra casufstica estd de acuer
do con esto, aunque el nimero de nuestros pacientes no es adg
cuado para hacer un anélisis estadfstico y comprobario.

\

La etiologfa es desconocida, pero se acepta que ---
existe la posibilidad, de que la causa de que no haya una for
macién normal de hueso compacto, sea una deficiente diferen--
ciacién de osteoblastos {Wilson 1932) (16). En 1960, Wulls—--
tein y colaboradores, comprobaron lo antes mencionado, Al----
bright y Reifienstein, en 1948, no habfan podido deﬁostrar -
'cﬁmbios en el metabolismo del calcio y fésforo, Bretlau, en -
‘sus casos reportados, no encontré alteraciones en el metabo--
lis-o del calcio y fésforo. Kosoy (8) comunicé, que la concen
tracién de calcio y fésforo eran normales, pero su. contenido-

total estaba reducido.

Posteriormente. Haldworth, en 1973 (6), en estudlosﬁ
Abioqufmicos comparativos, encontré. que tanto en la osteogéne
'izsi5>lmperfecta como en la otoesclerosis, hay una anormal ele-
‘?vacidn de lactato deshidrogenasa, fosfofructoqutnasa y. fosfo-'

”hidrolasa, pero en esta’ ulttma, la alterac:én era tardfa.
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Von Bergstrom, en 1977 (3), en 32 pacientes con os-
teogénesis imperfecta, en los que valord las alteraciones me-~
tabdlicas, reportd, que generalﬁente el calcio sérico, fésfo~
ro, fosfatasa alcalina y 4cida, eran normales. En algunos ca-
" sos encontrd elevacién de la fosfatasa, pero lo atribuyé a ~-
fracturas recientes. Algunos de los sujetos de esta misma ca~
sufstica, no mostraron esta relacién, Desde el punto de vista
de microscopfa electrénica, sefialé la presencia de grandes -
aclimulos de glicégeno intracelular, dando Iakimpresién de que
estaban atrapados por fibras de colfgena, como se observa en-
la col4gena de los fetos. También sefialé el hallazgo de un —-
aumento del retfculo endoplasmfitico en los osteofitos, que lﬁ
terpretd como un reflejo de la actividad metabdlica incremen-
tada. En el an&lisis bioquimico del hueso, determind mgyor --
cantidad de protefnas no colégenas en la matriz orgénica bsea

que la encontrada en los huesos de los nifios y observé, que -

en estudios-hechos "in vitro', estas protefnas inhiben la cal

‘cificacibn. También advirtié dos anormalidades de las'células;‘_

- osteogénicas: completa diferenciacién de la éé]ula antes de ~
: fa‘piodu;cidn:de‘@itrfz y form§s §¢€ﬁituras quimicamente ineg

”table;.

_'En los pacientes dejnués;ra“Serié,kno'praéticamos -
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determinaciones de calcio y fésforo, basdndonos en que la mayo

rfa de los autores las reportaban normales.

En 1970, en los estudios de microscopfa electrénica,
de huesos temporales publicados por Bretlau, menciona que la -
alteracién principal en la membrana 8sea, es tanto endosteal -
como periosteal., En 1954 Engfeldt y colaboradores, comunicaron
que en el hueso compacto, habfa una distribucién anormal de sg
les minerales y fibras colégenas, seme jantes a lo encontrado -

en temporales de recién nac1dos.

En estudios bioffsicos e histolégicos de huesos lar-
‘gos, en la osteogénesis imperfecta, se encontré que la forma—-
- c¢ién del tejido 8seo era anormal, mostrando en lugar de siste-

. mas de Havers normales, un tejido dseo inmaduro.

En lo que se refiere a los hallazgos en huesos tempo 

; rales, estribos o tejido 4seo obtenido de fenestraciones, los-"

hallazgo: han sido muy variados: unos encontraron otoesclero-- ‘ ,t

”“'clerosis.-

usis, Otros alteraCIones semegantes ala otoesclerosrs y unos -~a,xfi

m‘s, encontraron alteracvones que no eran ni semejaban otoes-—li
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Altman en 1962 y 1967, mencioné que en un mismo hue-
so temporal, era posible distinguir histoldgicamente las alte-
raciones debidas a otoesclerosis, de las ocasionadas por osteg>
génesis imperfecta. Esto mismo lo han enfatizado en dos dife--

rentes comunicaciones, Bretlau y Jorgensen (1969 y 1970),

Opheim, mencioné en 1968, que la hipoacusia conducti

va en pacientes con osteogénesis imperfecta, puede ser debida-
a una degeneracién 8sea de las cruras del estribo y no a otoég
clerosis, Estos conceptos fueron confirmados por Bretlau en --

sus estudios de microscopfa electrénica.

En dos de las pacientes estudiadas por nosotros, pu-
do confirmarse 1o anteriormente expuesto. En la paciente de él
afios, con hipoacusia.desde los 15 afios de edad, se encontré un
.adelgaiaﬁiento de las cruras que nb corresponde a otoeslero-f
sis, en cambio la p]atina'se encontré gruesa y‘rugosa, con al-
feraciones tfﬁicasvde—ofoesclerosés. Aﬂemés se encontré un ——-

: édeigazamieﬁto‘exagerddo del‘yunque; que el cirujano valbrd éo

~. mo-a la tercera parte del grosor normal. En una paciente de --' S

= otra famflia, de 27 ahos de edad, al practvcar la estapedecto- S

”;4mfa, se confirmé la otoescleros1s y la presencia de slgno de -

c Schwartze por la vascularizacidn del promontorwo, Macrosc6p|ca




ik

mente no se comprobaron alteraciones diferentes a las de otoes

clerosis ni alteraciones del resto de la cadena.

Bretlau en 1967, en la estapedectomfa del lado iz——-
quierdo de uno de sus pacientes, encontré un foco de otoescle-
rosis que no inclufa la ventana oval, las cruras del estribo -
daban la impresién de estar fracturadas y la platina mds engfg
sada de lo normal. En el ofdo derecho, el estudio radiolégico~
no habfa mostrado evidencia de otoesclerosis y el estudio hig
toldgico tampoco reveld alteraciones otoesclerbticas, la plati
na estaba porosa y frégil, con alteraciones semejantes a las -

encontradas en los huesos largos de la osteogénesis imperfecta.

El tratamiento de la hipoacdsia. en los pacientes ~-
con sfndrome de Van der Hoeve, debe estar basado en: los Iy—
Vlazgos de la exploracidn ffsica, funcional, edad de los pa-=-

cientes.

En los pacientes gh que se encuentre signo de - —
* . Schwartze, deben ser somqfidds‘a‘tratamignto con fluoruro de -
sodjo. En nuestra ekperiqncia, el tiempo de tratamiento durdy-'-“

dos afios, con estudios de control funcional y radiolégico.
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La valoracién funcional la hacemos con la desapari-
cién de evidencia de lesién sensorial. No pudimos tomar en -~
consideracién los cambios radiolégicos, porque fué insignifi-
cante el nidmero de pacientes en el que se practicaron estuy---

dios radioldgicos adecuados.

Los pacientes que no presentan evidencia de lesifn-
sensorial, pueden ser sometidos a tratamiento quirirgico, con
e) mismo riesgo que tendrfa cualquier paciente con otoeSclefg
sis. Si se trata de un paciente muy joven, consideramos conve
niente dar tratamiento con floruro de sodio, porque podrfa --
tratarse de una otoespongiosis o porque es perfectamente cong
cido, que hay una relacién entre la ed;d del paciente y el -—- . -
pronéstico. En los individuos con una hipoacusia mixta, el --
tratamiento con fluoruro de sodio, tiene por objeto, el con--
trol del factor sensorial, que contraindicarfa la c{rugfa. En
aqugllbs en que la hipoacusia es sensorial, hemos dado trata-

'hieﬁto con fluoruro de sodio, con el objeto de controlar que-
aumente la hipoacusia. En una pagiente (GPL), la evidencia de
lesién gensbrialidesapafeci6:HUraﬁte el fiempo de tratamiento,
al suspenderrestg no asistié al'estudio de control, que se le

'J'habfa indiéado‘trQs meses déspués. Al vblyer al servicio a los .

. dos aflos de haber s&sbendidp‘ei tratamieﬁto, Ta hipoacusia hg
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bfa progresado y se encontrd lesidén sensorial en todas las --
pruebas, por lo que se adoptaron auxiliares auditivos eléetri
cos. Otra paciente (HLLE),.con lesidn bilateral puramente sen
sorial, continda mostrando curva logoaudiométrica compatible-
con lesién de neurocepitelio, pero la hipoacusia se ha manteni
do estacionaria. El resto de las pruebas para detectar lesidn

sensorial, son negativas.

Consideramos que lo ideal es la valoracién de la ~=
evolucién con el tratamiento con fluoruro de sodio, con estu-
dios funcionales cada tres meses. El estudio radiolégico se -
practicard al iniciar el estudio del paciente y desbués de —-
dos aflos de tratamiento. Estos lineamientos son generales y -
podrfan ser variados de acuerdo con la edad, severidad de las

lesiones y evolucidn de.ellas.

Actqalmente, podemos contar con estudios radiolégi=

cos, con los que se pueden diferenciar alteraciones otéescleQ

réticas de ofbespongidticas y de lesién de neurocepitelio. Una -
corre!écién adecuada entre el audidlogo, el rédiélogo y el éi

rujano, 605 permitird valorar‘adecuadamente al paciénte y nos

o proporc1onaré conoc1m1entos, sin necesidad de obtener huesos-'

ff‘temporales, quepor Io menos en. nuestro medio, son d1ffciles-'
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de obtener, costoso procesarlos y no contamos con técnicos =-=

‘que puedan hacer los cortes e interpretacién adecuados.

De los doce pacientes pertenecientes a las cuatro -

 familias consideradas en esta comunicacién, en siete se encon
tré hipoacusia bilateral, conductiva en tres, en tres de tipo

mixto y en uno conductiva -y superficial en el lado derecho y-

severa de tipo mixto en el lado izquierdo, Un individuo mos--

tré audicidn normal en el lado izquierdo e hipoacusia severa-

sensorial en el derecho, En cuatro pacientes, la hipoacusia -

cursaba con acdfeno bilateral. Cuatro de los pacientes explo-

rados, pertenecientes a las diferentes familias, mostraron —-

audicién normal para tonos puros y fonemas bilateralmente y -.

“en Ta‘aUJiometrfa de Békesy, no se encontré evidencia de labi

"lidad del ofdo interno.

Von Bergstrom (9), reporté hipoacusia sensorial én-‘
el -9%, conductiva en el V4% y mixta eﬁ el 4.5%. A semejanza -
de lo encontrado por nosotros, algunos de sus pacientes, te—-
nfan diferente tipo de hipoacusia en cada ofdo. El tdmbién re
fiere haber encontrado signo -de Schwartze, pero no seﬁala en~-
cuantos pacientes. En el grupo estudiado por nosotros, el sig

_ h6,de.Schwartze fu€ evidente en el 50%. Debemos hacer notar -
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que se encontrd en los pacientes de menor edad,

Ninguno de los éacientes manifestd vértigo, desequi
librio ni inestabilidad. La exploracién vestibular completa,-
con registro electronistagmogrifico, no evidencié patologfa -
periférica ni central, Es de llamar la atenciép esto dlitimo,-
especialmente en los pacientes con hipoacusia mixta o senso--
rial, porque en nuestra experiencia, es frecuente que en pa--
cientes con otoesclerosis sensorial, se presente vértigo de -
tipo posicional parox{stico benigno y no es raro encontrar qg

presién o abolicién del nistagmus térmico.

En los pacientes con hipoacusia mixta, sensorial y-
en los que sin tener ninguna de las anteriores mostrérbn sig-
no de Schwartze, se dié tratamiento médico con fluoruro de ég
dio, a dosis de 50mg al dfa en forma:fracciohada, para eVitaE
intblerancia géstrica se les administré a mitad de las comi--
daS. EY tratamiento fué durante dos afios, con estudios funcié
nales de control cada tres meses. Ningdn paciente présenté -
sTntomas de intolerancia. En un paciente desaparecié el acife
no, én;todos los pacientes persistié el éigno de Schwartze --
‘sin modi ficaciones significativaé..Debemos aclarar, que-a di-
ferencia de 1o publicado por Shambaugh sobre la disminucién -

"o desaparicién del signo de Schwartze con el tratamiento con-
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fluoruro de sodio, nosotros solo consideramos la desaparicidn,
porque es pricticamente imposible valorar la disminucidn, ba-
sindose exclusivamente en la captacidn visual de la colora-—-

cién al hacer el examen otoscdpico cada tres meses,

Durante el tratamiento, no hubo cambios significati,
vos del umbral, para considerar que la audicién habfa mejora-
d6 o empeorado, pero en la logoaudiometr{ia, mejoré la capta--
cién y morfologfa de la curva logoaudiométrica se modificé de
sensorial a conductiva. En los estudios de control posterior-
a haber suspendido el tratamiento, encontramos progresién de-
la hipoacusia y las modificaciones logradas durante el trata-

miento, habfTan desaparecido.

De las fres pacientes con estudio radioldgico de ==
ofdos, con laminograffa en proyeccién de Guillen, en.dos se w.
H{zo estudio de control después del tratamiento médicﬁ.éin ég‘
“contrar cambios significativos. La tercera paciente, est§ pég
dfente de valorar el estudio post tratamiento, por no haber --

éompletado el tiempo.

El tratamiento con fluoruro de sodio, estd basado,— - =

en que el dgfécto pafece radicar en la maduracién de la colé;»‘f
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gena, la cual se encuentra en estado de reticulina vy durante=
te la osificacidn, los cristales de hidroxiapatita se deposi-

tan sobre una estructura defectuosa.

Brosnan y colaboradores, en platinas estudiadas ba-
jo microscopfa electrdnica, han encontrado tejido fibrilar —-
irregular y tejido dseo inmaduro, con numerosas dreas de re--
sorcidn, sustitulfdas por tejido conectivo. Esta resorcién es-
similar a la encontrada en otoesclerosis, pero en contraste -
con la. otoesclerosis, raramente existen capilares en estos es
pacios, lo que Hace pensar que en la osteogénesis imperfecta,

la formacidn de hueso nuevo ocurre por aposicién primaria.

Lo anteriormente analizado, explicarfa las diferen-
‘;cias encontradas por.nosotros con el tratamienfo con fluoruro.
de sodio en osteogénesis imperfecta, en contraste con los pa-
cientes con otoesclerosis sensorial o mixta, en los que se_ég
tiene mejorfarpermanentg después de suspender el fluoruro de-

-sodio.

En dos pacientes se hizo tratamiento qdifﬁrgico.‘En'
"una de 1a primera familia, a la edad de 6) ‘afios, diaﬁéticq -

'controlada, con hipoacusia bilateral iniciada a la’edad. de .15.
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afios, lentamente progresiva, que cursaba sin acidfeno ni vérti
go. Sin signo de Schwartze. Se practicé estapedectom{a iz—ww~
quierda, encontramos "cruras méviles, dando la sensacidn de -
no estar bien pegadas, muy adelgazadas al igual que el yunque
que como ya describimos, se encontraba adelgazado a un tercio
de lo normal, platina gruesa y rugosa'', descripcién hecha por
el cirujano. Se colocd prétesis de teflén alambre de 4.5 mm.-
La evolucién fué satisfactoria. Los estudios de control prac-
ticados a los 15 dfas, un mes, 6 meses y un affo después de la
intervencién, mostraron mejorfa de la audicién a umbrales dgg
tro de lo normal de 125 a 2 Khz., en 4 Khz. el umbral mejoré-
LodB,y en 8Khz, la mejorfa fué de 20dB, en la logoaudiometrfa,
la mejorfa del umbral de inteligibilidad fué a 1fmites dentro
de lo normal, con captacidn det 100% y morfologfa normal de -
la curva logoaudiométrica. No hubo evidencia de regresidﬁ fo- -
némica,‘Como secuela de la estapedectomfa, la paciente presen
té vértigo posicional paroxfstico, que fué contrqlado médica-"
mente. Un -afio de;pués, se practicé estapedectomfa dereéha,;eg
contrando foco de fijacién anterior., Se colocd prétesis de —=-
alambre gelfoam de h;Smm. Los estudios de control practicados
como se indicé al referirnos al ofdo izquierdo, mostraronrﬁé-
' jorfa de la audicién. De 125 a 2 Khz. el umbral mejoré a 30d8

y en BKhza_é'SOdB.rén la logoaudiometrfa, 1a mejorfa del um-=
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bral fué sensiblemente igual que en el ofdo izquierdo, pero -
con morfologfa de 1a curva logoaudiométrica correspondiente a
hipoacusia mixta, El ﬁltimé estudio de control valorado, fué-
dos afios después de practicada 1a estapedectomfa izquierda y-

un afio de la derecha.

La otra paciente sometida a tratamiento quirdrgico,
feriznina de 27 afios, con hipoacusia bilatera{ de 3 afios de —-
evolucién, progresiva, que cursaba sin acdfeno.ni vértigo, —-
Con signo de Schwartze bilateral, El estudio funcional mostré
hipoacusia bilateral de tipo conductivo, la audiometrfa de Be
kesy practicada bilateralmente, no mostrS adaptacién ni reclu
tamiento. Recibié tr#tamiento con fluoruro de sodio durante -
dos aﬁos. Se practicé e;tapedectomfa derecha, encontrando ---
“promontorio muy vascularizado, estribo adosadoda promontorio,'
platina engrosada 4 o 5 veces su tamafio y foco de fijacién pe
riplatinar”, de;cripcidn hecha por gi cirﬁjano. Se colécévhﬁg‘
tesis de alnmbrg gelfoam de 4.5 mm. En el post'operatorio se;
presenté como complicacién, pefforacién de membrana timpénica

'de‘un 25%, Se colocd parche de celulosa que no resolvié el —
‘pfob\ema..Elvgs;udio addiolégico de control a los 15’y Ls -
afa; después de la opéracidn, no mostré cambios signifiéétige‘v‘
: vos.enrlés umbrales téﬁalby de inteligiﬁilidﬁd;rlaAﬁdtfologfg'{

de la curva iqgoaudidmé;rica'y el porcentaje de captacién, no
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evidenciaron lesidn sensorial. La paciente serd sometida a -~
timpanoplastfa y en vista de que la hipoacusia sigue siendo -
de tipo conductivo, serd sometida posteriormente a revisién -

de estapedectomfa.

Es importante enfatizar la diferencia entre los ha-
11azgos de una y otra paciente. En el caso de la paciente jo-
ven, el aumento de la vascularizacién del promontorio, corres
ponde a lo observado a la otoscopfa, este hallazgo ha sido --
frecuentemente descrito en la experiencia de otros autores —-
(Brosnan y col.). En cuanto a la fijacién de platina, el mis-
mo Brosnan describe la mayorfa de las veces, una discreta fi-
jacién y en 8 de 10 pacientes operados encontré el estribo ==
normal. Los resultados de otros autores no pueden ser compara
dos con el nuestro, puesto que ellos (inicamente valoran ganég
cia o pérdida auditi&a por decibeles del cierre del '"gap". En
los casos desafortunados, refieren 1a pérdida en decibeles, -
sin aclarar en qué frecuencias, o bien, Gnicamente sefialan --
ofdo muerto. La valoraéidn hecha por nésotros, considera las-
- modificaciones del umbral tonal, el de inteligibilidad, la mor,
.fologfa de la curva logoaudiométrica y la evidencra o no de - |
F‘Iesidn sensorial, pero le resta 1mportanc1a que unlcamente -

contemos»con dos casos tratados qutrurglcaMente.
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Una paciente qu e tiene hipeacusia conductiva, pero
signo de Schwartze bilateral, serd valorada para tratamiento-
quirdrgico, al terminar dss afios con tratamiento con fluoruro
de sodio, si no hay contraindicacién para la estapedectomfa,-
Esta paciente, pertenece a la familia nimero 4, tiene 20 afios
de edad, su estudio funcional no muestra datos de lesién sen~

sorial, pero tiene signo de Schwartze bilateral.

No contamos adn, con un ndmero de casos suficiente-
de pacientes con sfndrome de Van der Hoeve, sometidos a trata
miento quirdrgico, para poder comparar el resultado con 1o lo
grado en los pacientes otoesclerosos. En estos dltimos, conta
mos con_sdficiente nimero de casos, en los que con el trata--
miento con fluoruro de sodio, desaparecieron los signos de le
sidn sensorial y el resultado quirdrgico fué satisfactorio, -
pero ya sefialamos que el fluoruro de sodio no fué eficaz en -
el sfndrome de Van der Hoeve. En la literatura mundial accesi
ble a nosotros, no encontramos reportes de sfndrome de Van -~
der Hoeve tratados con fluoruro de sodio. En los trabajos de-
Brosnan y colaboradores, ﬁo seffalan el resultado de 1a explo-
racién funcional ni pre ni post quirlrgica. Si analizaﬁos los
resultados post quirdkgicos, con la valoracién hecha por - --
ellos, podemos afirmar que el resultado fué malo. De las 12 -

4 .f"i98’5ﬁ‘d§¢t°@fns. en una hubo ofdo muerto, un paciente tuvo -
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una pérdida de 45dB y en el resto, el cierre del 'gap'", fué -
de 5 a 15 dB, adn estos casos, la mejorfa no puede considerar

~se como significativa.
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V. CONCLUSTIONES

La osteogénesis imperfecta y el sfndrome de Van der Hoe--
ve, son la misma entidad patolégica. En esta serie, hici-
mos el diagndstico, tomando en consideracidn en primer 1y
gar, el color azul de las esclerdticas. Es importante in-
vestigar si puede haber individuos con alteraciones en el
ofdo, en huesos IarQOS, ligamentos, etc,, caracterfsticos
de osteogénesis imperfecta, en ausencia de esclerSticas -

azules,

En la osteogénesis imperfecta, la hipoacusia puede ser --
producida por otoesclerosis, otoespongiosis o por otras -

alteraciones de la cadena osicular, que no tienen rela~--

cién con la otoesclerosis.

3.~

-

En un mismo paciente y aln en un mismo ofdo, se han,eang :

trado:los tres tipos de alteraciones,

La hipoacusia producida por las alteraciones antes sefala :: 

.das;'pu¢de,ser conductiva, sensorial 0 mixta.
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£l tratamiento con fluoruro de sodio, no evidencfa cam———
hios radioldgicos en Tas alteraciones correspondientes a-

otoesclerosis ni las sugestivas de otoespongiosis.

El tratamiento con fluoruro de sodio, en pacientes con —-
sfndrome de Van der Hoeve, controla la lesidn sensorial -
durante €1, pero hay una exacerbacién de la misma al sus-

penderto. Esto ha sido valorado por medio del estudio fup

cional.

El tratamiento quirdrgico, est§ indicado cuandd no hay —~
evidencia de lesidn sensorial ni signo de Schwartze, o en
los casos en que exista éste y la hipoacusia sea conduct]

va, después de dos afios con tratamiento con fluoruro de -

sodio,

Es necesario contar con un mayor nimero de experiencia --

quirdrgica, para poder determinar si las alteraciones de-

adelgazamiento de cruras y yunque, se relacionan con el -

9.~

iiempo'da evolucién de! padecimiento.

£s indispensable, para valorarlaQecuadamente,el,tipo’y'q;'-_ 

tensidn de las alteraciones que causan hipoadusia, el-gs-‘]

tudio clfnico, funcional y radiolégico.
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