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INTRODUCGION

Desde siempre ha llesmado la atencién que una de las ar-
ticulaciones més pequefias del cuerpo sea el asiento de una
patologfe tan importante y a la vez tan desconocida como es
la otoesclerosis.

La otoesclerosis desde antes del advenimiento del mioros
copio ha eido causa de grandes investigaciones y de smcalora
dos debates. La llegada de la cirugfa del estribo y la posi
bilidad de una nueva visién a la patologfa con el microsco-
rio de luz y con el microscopio electrénico,ha encaminado
nuevamente los estudios histopatolégicos,clinicos y terapen
tieos hacia esta enfermeded.

He tenido la inquietud de conocer esta patologfa més a-
fondo dada su variedad y complejidad, por lo que'he tratado
de realizar une revisidn bibliogréfice lo més completa posi
ble sobre este tema,

El objetivo en este trabajo es hacer una recopilacién de
datos obtenidos en estudios recientes sobre otoesclerosis =
pare:¢ompararlos con los previos, as{ mismo conocer la fre-
cuencia aproximade con la que diche enfermedad se ha presen
tado en los dltimos 3 afios en nuestro medio, para as{ tener
una mayor visién de esta patologfa como tal y de los alcan-
ces que esta pueda tener en nuestra comunidad,



ASPECTO3  EISTORICOS

Una de las mds pequefias articulaciones en el cuerpo es
le sinfisis oval entre la plotina del estribo y el hueso
temporal,

Ia snquilosis del estribo a loa mérgenes de la ventana
oval fue descrita primero por Velsalva en I735, en la su-
topsia de un paciente sorde, y su descripoién de esta pa-
tologia aparece en "De Aure Humana" (I741), Esto mismo fue
reportado posteriormente por Morgegni en 1766 y Meckel en
1771,

Durasnte el siguiente siglé y medio,aparecieron otros re-
portes en la literatura acerca de la anquilosis del estribo
descubierta en la autopsia de pecientes sordos, siendo el
reporte més notable el de Toynbee en IBAI, quien concluyé,
basado en 1659 disecciones de ofdo, que "la anquilosis dsea
del estribo a la fenestra oval era una de las causes més gra
ves y comunes de sordera. Ia descripcidn clfnica de Toynbee
hizo posible el diagnéstico de esta enfermedad,

La patologfa antes de los 1880's derivaba de numerosas
descripciones macroscédpicas detalladas de espec{menes post-
mortem, reconociéndose en esta condicidn, la anquilosie de
la articulacién, e hiperemia de la mucosa del ofdo medio ad
yacente (Toynbee en 1884, Schwartze en I870, Politzer en-
1893), siendo una lesidn tan grande que casi la totalidad de
la cépsula Stica estaba afectada.

La fijacién variaba desde inmovilided funcional en las su
perficies certilaginosss que a’n se separaban con alguna fu=-
erza, hasta la completa rigiéez por anquilosis dsea.
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La_deecripcién microscdpica mfs temnrana fue publicada
por Gradenigo en I%97, sepuida por Katz en 1890, Heberman
en I931 y Rezold en I833 (83).

FEl término de "esclerosis" se aplicé primero a la an-
quiloeis del estribo por von Tr¥ltsclo en I88I, creyendo
que los cambios esclerodantes en le mucose timpénica eran
la causa de la fijacidn del estribo (75).

Lo erréneoc de &sto se hizo evidente cuando Politzer en
1893 describié los hallezgos histolégicos observados al
microscopio de I6 casos de fijacidn del estribo que €1 ha-
bfa observado clinicamente en vide. Concluyé que las bases
anatomo-patoldgicas de los cambios de la audicién en un
gren nimero de los que prevismente se consideraron que era
un "sfndrome cetarral seco" y que se habia atribuido a se~
crecidn intersticies) del ofdo medio con anquilosis del es-
trivo secundariz, en reslidad era una enfermedad primaria
de la cApsuls laberfntica &see. Ya que el término de “eg-
clerosis " hebfa llegado a fijarce firmemente en la préc-
tica mfdica, Politzer considerd que "otoesclerosis" era la
seleccidn més préctica de términos pera esta enfermedad (47)
Politzer menciond que 1la lesidn de la cépsula Stica podrfa
afectar o no el Area de la ventana oval, denominendo "oto-
eaclerosis histoléeica" al primer caso, o sea asintomitica,
Fosiblemente Politzer hace la descripcién més adecusda(I833
18394), incluyendo la presencia de osteoide y la frecuencia
de corpdsculos &sea en el hueso recientemente depositado,

comparado con el hueso normal (83).



Politzer describid los cesos gue 61 examind como: "Una
neoplasic dsea en la rampa timpénica de la cépsula coclear,
atrofia de las células en el canal espiral del mediolo y
atrofia del nervio acistico". Las descripciones modernas
solamente han agregado pocos detalles histolégicos signi-
ficativos para los hallazgos de Politzer (87),

Rl advenimiento de huenos cortes microscdnicos en los
1330*'s mostraron la prescencia de un hueso muy vascular,pe
ro no contribuyé a ninsmin entendimiento de la etiologia;la
técnica de seccién de hueso temporel de Folitzer (refimada
por Alexander en IS03), reveld que podr{an encontrarse o=
tros focos @le hueso nuevo en Areas adyecentes en la cépau-
la 4tica {Bezold, 1833) (87,89).

Bazold, Siebenmann y otros confirmaron el punto de vise
ta revolucionado de Politzer, y Siebenmann propuso gue el
nombre correcto de "Otoespongiosis" deber{a reemplazar al
nombre errdneo de "Otoesclerosis", ya que el huesoc enfermo
es mds poroso y menos denso que la cdpsula normal que re-
emplaza, Debido a la variedad de manifestaciones de la en-
fermedad, se han sostenido numerosas discusiones con res-
pecto a 1o adecuado del rombre de la misma. Sin embargo, el
uso populaer, excepto en Prencia, ha continuado empleando el
nombre de "Otoesclerosis" para esta enfermedad espenjosa gde
la cépsule laber{ntica (47, 75).

Siebenmann en I899 reconocid la nosibilided de que la
otoesclerosis puede producir no solo snquilosis del estri-

bo, eino también una hipoacusia sensorineursl en el mismo



paciente, Krepuska y Krepuska en I936 determinaron que
una hipoacusia puede ser el resultado de cambios en la cép
asula coclear, pero que el diagnéstico no podrfa hscerse pre
vio a la muerte y a la evaluacidén histolégica subsecuente
del ofdo interno, Fosteriormente han aparecido numerosos re
portes que intentan explicar le causa de la hinoacusia sen-~
sorineursl en la otoesclerosis. (5, 49).

Logs combios histoléricos de la otoesclerosis de la cép-
sula dtica humana han sido extensamente estudiados y bien
descritos desde el siglo XIX, pero adn su patogénesis per=—
manece sin explicecidn (37).

El advenimiento de la cirugfa del estribo, y la posibili
dad de una nueva vieién a la patologfa de esta condicidn,
con el microscopio de luz y el microscovio electrénico, ha
encaminado los estudios recientes histopatolégicos. las re-
visisones recientes incluyen estudios enziméticos y ultra~
estructurales y tienden a visualizar el estribo y la oto--
esclerosis en forma aislada y no como una enfermedad ésea
general (39)e



GEIERALIDADES DR LA OTORSCLEROSIS

Una vez comentados los sspectos histéricos de esta pa-
tologfa, en este capftulo se trateréd de hacer una semblan-
28 general de lo que es la otoesclerosis, como entided pa-
toldrica,

Como ya se mencioné anteriormente, la otoesclerosis es
unn enfermedad primeries de la c4psula lsberintica ésea.

Actualmente existe controversia con respecto a la etio-
logfa y patogénesis de la otoesclerosis. La otoesclerosis,
es una alteracién familiar, autosémica dominante, con pe-
netracién variable del 20 al 40%, Recientemente se ha su~-
gerido que el mecenismo sea una reaccidén autoinmune a los
remanentes de cart{lago y a las fibrar colégenas tipo II.
Esto estimula una reaccidén inflematoria y liberaciédn de pro
teasas lisosomales dentro y alrededor del foco otoeSpongié
tico (87).

Recientemente se ha sugerido que la otoesclerosis es una
manifestacién localizaeda de une enfermedad generalizada,

aunque égto afn estd en controversia (5).

ETIOTOGIA Y PATOIORIA

La otoesclerosis es la menos entendida de todas la con-
diciones patolégicas del ofdo, y una de lap pocas enferme-
dades que permanece siendo un misterio cada df{a. Es una en~
fermedad genfti:.

Existen estudios recientes que sugieren que elgunos camhi=
os en las fibres colégens producen una reaccién autoinmune
(I5,17). Yoo y colaboredores proponen gue esta reaccién es .
contra lar capss endocondrales de la cépsula Stica, Asi se

degarrolls - reaccién de hipersencibilidsd de tipos II,



III 6 IV con produccién de complejos autoinmunes,

Los derivados del complemento c3a y csa. macréfagos y la
activacién de osteoclastos, se producen también en este 128
po de reaccién de hipersensibilided, produciendo 1la resor-
cidn de hueso y la subsecuente reformacién Ssea. Una teo-
r{a similar ha eido propuesta por Mann y asociados, mencio
nando también la teorfe del cartflago remsnente en la cép-
sula dtica, como factor etioldgica.

~Ia leeidn pri.:ria comienza en la Pissuls ante fenestra
en el 971 de los casos,

Gristwood y Venable reportaron un agravamiento de la o-
toesclerosis causada por el embarazo, sin embergo, no tie-
nen evidencias de que el embarazo cause alguna alteracién
en la patologfa real de la pletina, Jos estrégenos causan
fragilided y esumento de lisosomas y extensidn de enzimas
en la perilinfa, lo que explicarfa la accién agregada del
embarazo y los snticoncertivos orales en el curso olinico
de la otoesclerosis., Muchos autores no estén de acuerdo en
que el embarazo modifigque en elguna formam el curso clfnico
de la otoesclerosis (36).

Existen estudios histoldgicos que apoyan la teoris de
que la otoesclerosie es una manifestacidén dnica de una en-~
fermedad generalizada del tejido conectivo y no es una for
ma localizada de osteogénesis imperfecta como elgune vez
se menciond. Esto se tratard con més detalle en capftulos

posteriores (87).



HISTOPATOLOYIA DR LA OTOSSCIEROSIS
GENERALIDADES

Ia otoesclerosis es una enfermednd primaria de la cép-
suls laberintica, carscterizada por un foco de formacisn
de "hueso dueyo",

Tl foco otoesclerdtico es usuy similar en la wayorfs Jde
los rsrectos 8l hueso fibroso normal, La diferencisa mayor
cae en la microestructura de la matriz §ema, la cual en el
hueso capsular es laminar o de apariencia en mosaico,péro
en el hueso otoesclerdtico tiene un patrén en melia, irre-
quler, similar al visto en el hueso de curacién o en un cg
1o 4sec.

Se hen descrito focos otoesclerdticos en todas las por~
ciones de la cépsula laber{ntics., Iiés frecuentemente (30-
375) los focos occurren en ls rezidn snterior de la platina
del estribo en la regién de lz Pissula ante fenestram.

Bl borde de la ventans redonda es el segundo més frecu-
entemente involuerado (30) . "n casi la mitad de los cg
sos hay un foco Unico, y en ¢l resto hay 2 o més focos,

Fn general, el foco otoesclerdtico consiste en 4reas
irregulsres de formacién de huess nuevo, con abundentes cg
nales vpsculares dentro del hueso denso de la cépsula la-
ber{ntice. fos bordes de la lesién estdn bien definidos,pe~
ro irreguleres, con proyecciones a lo largo de locs vasos de
huezo cansular normal adyacente,

Un foco de otoesclerosis comienza siemnre en el hueso'eg
docondral avasculer duro de la cédpsula laberinticu. A medi-

da que se expande, puede alcanzer la vertena ovel fijando



el estribo, asf como el periostio de la cavided timp4-
nica, el cual llega & engrosarse y hacerse hiperémico en
le fase activa, mostrando un signo de Schwartze positivo,

Un crecimiento del foco puede alcenear el endosteo del.
vest{bulo, cansles semicirculares o céclea, causando engra
semiento de la membrana endostea y la formacidn de shunte
vasculares entre el avorte sengufneo de la cépcula y el de
le céclea (75).

Se han realizado excelente descripciones microscépicas
de otoescleroeis que han sido proporcionadas por diferen-
tes autores. FEstas observaciones pueden resumirse como si-
gue: La primera indicacién del proceso otoesclerftico es
la resorcién de hueso alrededor de los vasos sangufneos,
produciendo un agrandamiento de los espacios perivaescula-
res. La mayorfa de los autores cree gue la resorcién estéd
causada primcipalmente por actividsd de célules osteoclés-
ticas sigentes y que los fibroblastos se transforman en og
teoblastos, FEl hueso inmaduro, rico en sustancia fundemen-
tel y deficiente en colégena se encuentra en resorcidn ac-
tiva y continuemente est4 ocurriendo remodelamiento en el
foco. A su vez, se estd produciendo el hueso m4s maduro
con inecremento de colédsena y menos sustancis fundamental,

ha remodelacidén del hueso otoesclerdtico nuevo puede o-
currir en tiempos irregulares y en ocasiones diferentes -
dentro de ur. Soco (74).

fleneralmente se reconocen 4 estados que ocurren en la

formacién, desarrollo y progresién de la lesidn otoescle-
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rética:

I) Destruccién de hueso endocondral mediada por osteo-
citos y osteoclastos con la formacién de espacios de re=-
sorcién que contiene un tejido fibroso altamente celular.
Chevance menciona que la fase lftica o de resorcién de la
lesién otoesclerbtica eetd causada principalmente por las
hidrolasas lisosomsles. Las células contienen numerosos 1i
sosomas en las 4reas de resorcidn. Ios lisosomas contienen
numerosae enzimas hidrolfticas, las cuales son capaces de
romper proteinas, DNA, RNA y ciertos corbohidratos en pH
bcido, Probablemente estes células que contienen lisosomes
son osteocitos alterados o posiblemente histiocitos. Tam=-
bién ocurre osteolisis por le actividad osteocléstice, ¥
los osteoclastos actdan localmente absorbiendo cristales
de hidroxiapatita de calcio por pinocitosie, También es po
sible que los osteoclastos tengan sctividad a través del
uso de enzimas hidrolfticas como la fosfatasa 4cida (63).

Fn los estudios de Chevance (I17), se han podido identi-
ficar osteoclastos en loe centros del foco otoesclerdtico,
pero no en los mérgenes. Fsto indica que los osteoclastos
juegon un papel menor en la resorcién Ssea que lo que pre-
viamente se hab{a pensado.

Se han observado histiocitos solamente dentro de los fo
cos otoesclerdticos y se ha observado que son células mono-
nucleares con escaso ret{culo endoplasmético. Fstas células
sufren un proceso lf{tico con zonas caracterfsticas de enzi-
mas hidroliticas (74)+
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Chevance en 1970 (I7), sugirid que la osteolisis osteo-~

citica era el mecanismo primario reabsorciér dsea en 1a
lesién otoesclerdtica iniciasl. Posteriormente €1 sugirié
que 1a hidrolasa 4cide 1liberada en los srénulos lisosoma=-
les en el osteocito causaban la desmineralizacién del hue-
80, Ademés de los lisosomas degranulados existen organelos
celulares desnaturalizedos en 1la extensién del foco otoes-~
clerdtico. También se han encontrado osteoclastos en las
lesiones activas. Se desconoce el mecenismo por el cual su
cede la degranulzcién de los lisosomas en la otoesclerosis.

2) Formacidén de depSeito de mucopolisacéridos y depdsi-~
ton osteoides dentro de la colégena fibrobléstica de los
espacios de reabsorcidn que llevan a la produccidn de hue
80 basofflico inmaduro (68).

Ios estudios con microsconfa electrénica de los micro-
focos de las lesiones tempranas indican un proceso 1{tico
que interrumpe loe puentes de colégena, causando estriaci
ones caracterfsticas de la colégena (84).

3) Repeticién del proceso de remodelacién de la reabsor
cién y formacién de hueso nuevo a través de varias genera-
ciones, con el desarrollo de hueso acidéfilc nés maduro -
que contiene una matriz laminada (63).

4) Pormacidn de hueso acidéfilo altamente mineralizado
que tiene un aspecto de mosaico, debido a la aparicién de
patrones irregulares de resorcién y formacién de hueso nu-
evo asociado con el depdsito de tejido grasso en los espa-
cios medulares (63).
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Ademds de la ectividad osteoc{rica, la vascularidad pa-
rece ser un factor muy importante en la patologfa de la o-
toesclerosis, Ruedi considera que los cambios vasculares a
compafian un incremento en el metaholismo dentro del proce-
80 otoesclerdtico. Ha notado numerosos cepilaree en los es-
pacios medulares recientemente formados, ya que el foco o-
toesclerdtico construye su propio sistema circulatorio y
los capilares y venas preexistentes del laberinto éseo, a-
nestomosados con los vasos del foco otoesclerético, Ruedi
observ$é que a medida que el foco otoesclerético aumentaba
de volumen y alcanzaba la mucosa, se formeban shunts vas—
culares con vasos submucosos, de aquf el signo de Schwart-
ze. (65, 74).

Histoléricemente las lesiones otoesclerdticas pueden
clasificarse como activas o inactivas, dependiendo de su
estado de desarrollo y tendencia de crecimiento. Las lesip
nes activas pueden reconocerse por su estructura esponjosa
e inmadurez del tejido éseo, por 1la extensién y tamefio de
los espacios mnedulares que contienen un tejido celuler muy
reactivo junto con numerosas células osteoclésticas gigan-
tes y ademés de lo enterior, por el nimero de canales vas-
culares dilatados. l-as lesiones inactivas que representan
los estados finales del proceso de transformacién fsea o=
toesclerética se identifican por el tejido $seo mblido, 1la
minar, en forms de moséico, que contiene nocos y delgados
espacios medulares, as{ como raros y pequefios vasos sangug

neos,
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#olff y Bellucci, hicieron una clasificacidn de las for
mas encontradas en la lesién otoesclerStica, y las descriw
ben como sipue:

I) Tipo clésico, Ocurre en el 3I¢ de las muestras. Se
caracteriza por abundantes censles vesculares que muestran
congestién y estasis, acompafiados por hipertrofia fsea, Es-
tén presentes muchos oateoblastos y ocssionslmente osteo-
clestos,

2) Tipo fibrético (I5%). Fstas lesiones muestran hiper-
trofia 8sea, pero con tejido fibroso que reemplaza los es-
pacios vasculares previoe, No se encuentran octeoblastos
ni osteoclastoa, y hay 4reas de necrosis aséptica.

3) Tipo osteopordtico (II%), Fl hueso hipertréfico tam~
bién estd hipervascular, pero los espacios vasculares es=
tén desprovistos de contenido, dando la apariencia de poro-
cidad, Hay necrosis de osteocitos.

4) Tipo esclerftico {raro). Pocos casos muestren esta
morfologfa nicamente, pero las otras formas comfnmente ti-
enen 4reas de esclerosis, Fl tejido ésea ha sido reemplaza-
do completamente con calcio y no contiene canales vascula=-
res u osteocitos viables.

5) Tipo hemengiomatoso (raro). Consiste en un sobrecreci
miento hipervascular de mucosa, debajo de la cual se encuen
tra un gran tumor §seo hipervascular, Fsta lesién frecuen-
temenite crece en la ventana redonda, con obliteracién del
nicho o invasidn de la articulacidén estapedial,
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6) Tipo quelado (I24). Consiste en una lisis Ssea sin
osteoclastos, pero con uns apariencia de plenitud de céliu-
lee de cartflago y hueso, [as lagunes cembisn y coalescen
une. con otre (7).

Recientepente se ha hecho la sicuiente clesificacidn hig
‘t2lérica de acuerdo a 1a celularidad, espacios vasculsres
y carascter{stices de la sustancia funadamental, graduendo
la activided del foco otoesclerdtico desde grado I (més ac
tivo), a grado IV (totalmente insctivo ):

Grado I, Altamente activo: Fnprosamiento incrementado
de hueso, el cual es irreguler y basofflico, incrementado
en vascularidad. con osteoclastor, osteoblastos y con in-
cremento ademés en el nimero de osteocitos,

Gredo II, Noderademente activo: Engrosamiento incremen-
tado de hueso, disposicién entrelazada, basofflics, con un
patrén de mosaico en las lfneas de unidn, e incremento en
los osteocitos, pero pocos osteoblastos y sin osteoclastos.

Srade III. Perfodo de reposo: El foco de otoesclerosis
es eosinof{lico, con hueso con petrén predominantemente en
trelezado, pero muestra eleunse porciones de hueso laminar,
Incremento en la vascularided y se encuentran osteocitos,
7o no e observan osteoblastos y osteoclastos.

frado IV. Curado: Fl foco esté reemplezado nor hueso la
minar eosinoff{lico remodelado el cual generalmente estf in
crementado en grosor y frecuentemente contiene incremento
en el nifmero de osteocitos.

los grados ITI y IV representan lns lesiones iractivas
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A medida que el hueso es reemplezedo nor hueso otoes-
clerdtico, la configuracién snatdmice original del hueso
labverfntico, generalmente ce preserva. La invesién real de
los espacios labverfnticos es rara y ocurre solamente en las
lesiones més activas. 7os focos otoesclerdticos jévenes
contienen 4reas fibrosas con numerceoe vesos sensuineos re
quefios, Las lesiones meduras més [recuentemente consisten
en hueso denso con pocos vasos sanguineos, pero en los ca-
808 raros, se pfesentan grandes cenales vasculares, Fn al-
gunos cesos, el nicho de la ventene oval puede oblitersrse
por hueso otoesclerdtico.

Miltiples lesiones dentro de un mismo hueso temporsl pu
eden tener éiferentes estados de activided. For otro lado,
las lesiones simétricemente localizados, bilatersles pueden
exhibir diversos estados de activided histolégica, No es
raro que se encuentren estadios histoldmicos extremos en u
ne misme lesién.

Tes lesiones activas predominen en los individuos jéve-
nes, y las formas estables son mée frecuentemente encontrg
das en les viejos.

Con respecto al estado de actividad histoldpica de una
lesidén dada, el proceso otoesclerdtico de transformacién §
sea, se manifiesta en remisiones y exacerbaciones hasta que
se eptabiliza en un estadio terminal inectivo en el cual
predomina la estabilidad histioldégica (54).

La otoesclerosis ruede llegar a detenerse en cualguier

momento o puede reactivarse. No es ruro que un foco otoes=-
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clerdtico contenga regiones activas e inactivas (37).
¥l ecrecimiento de 1z lesidén otoesclerdtica puede ocurrir
en una forma frontal extensa o por proyecciones en forma
de dedo, Tetos espacios de reabsorcidén en forme de dedo se
llenan de hueso gue se tifis con hematoxilina y se denomi-
nen "mantos azules" (5%).

Altmenn (I) establece que los mantos azules pueden en-
contrarse no solemente en continuidad directa con el foco
otoesclerdtico, sino en otras Areas de hueso laberintico
de los ofdos otoesclerdticos, particularmente alrededor de
los cenales semicirculares,

Los mantos azules no deben confundirse con unes membra-
nas delgadas que se tifien de azul y que normalmente cubren
las superficies internas de las lesunss y canalfculos, as{
como les peredes de 10s canales vesculares (6%),

De acuerdo a lo visto anteriormente, la otoesclerosis
no es una enfermedad estftica, 7 luc muestras de huesos --
temporales se toman en un punto especifico en el curso del
proceso patolérico de la enfermedad, Es importante user
téenicas adecuadas de biopsia pera estudiar la evolucién
temporal de la otoesclerosis; por supuesto, las imigenes
histoldgicas de una muestra particular, reflejan el estado
patolégico en el momento de 1é muerte, ¥s imposible Juzgar
si un foco inactivo he alcanzado su medurez final o esté
en un estado de reposo temporal. Ja mayorfa de los estudi-
08 sén tomados en pacientes ancianos, excepto los tomados
de estribos extrafdos en el momento de la ciruefa de otoes
clerosis (74).
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Tomando en cuenta el sitio de afeccidn, la otoesclero-
sis se ha clasificado en:

8) Otoesclerosis clfinica. En la que se encuentra hipoa-
cusia conductiva causada por fijecién del estribo. Fn un
estudio de Schuknecht en 1395 de IS4 huesos temporeles con
otoesclerosis, &1 encontré gue I23 huesos de 72 individuos
mostreban otoesclerosis clfnica, de les cuales II8 (95,9%)
tenfan focos que afectabsn iz pared coclear anterior de la
ventena oval, ®1 nicho de la ventana redonds fue el cegun-
do sitio més comtin de afeccidn (30.I%) de los huesos con o
toesclerosis clfnics. EL tercer sitio més comfn fue el 4~
pex ¥ la pared medial del leberinto Sseo coclear (X2.2%)
(74},

b} Otoeaclerosis histolépica, Caembios otoesclerdticos,
sin fijacién del estribo., %En el estudio mencionado anteri-
ormente, Schuknecht encontré que este tipo de otoesclero-
sls se encontrabz en el 25§ de los casos, y la frecuencia
del sitio de uparicidn fue parelelo con la otoesclerosis
cifnica (8,74).

¢) Otoeclerosis cocleer, ©s le otoesclerosis histolégi-
co que involucrs el endosteo de la céclea sin fijacidn del
estribo, Se ha descrito por muchos sutores 1la formacién de
hueso laminar en los ofdos internos de los vpacientes otoeg
clerdticoe, entre ellos Wager, éraser, Medi, encontréndo-
se en esos pacientes una hipoacusia sensorineurel pure. RU
edi ha encontr:do shunts entre el sictema vescular del hue

80 otoesclerdtico y el ofdo interno, sugiriendo estasis ve
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noea de estos shunts, Lo que podria ser responsable de
la hipoacusia sensorineural. Existen otras teorfass pars ex
plicar esta hipoacusia sensorineural en la otoesclerosis -
coclear, Debido a la importancia que ha ido tomando este
concepto, ¥ a la diversided y vambios de opiniones de los
diversos autores, se ha dedicado un canftulo aparte en es-
te trabajo.

d) Otoesclerosis capsular. Este término se usa para de-
notar la condicién que incluye invasién extensa del proce.
€0 otoescler§tico desde el margen de la ventana oval para
invadir otres porciones de la cépsula Stica, Se distingue
de la otoesclerosies histolégica, la cual denota la presen-
cia de una lesién otoesclerétice que no afecta al componen
te conductivo ni sensorial de la sudicién, y de la otoes=-
clerosis coclear, la cual afecta el comnonente sensorial s3
lamente, sin fijacién del estribo (38).
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OTORSCLEROSIS COCLEAR

Por muchos afios se han presentado cesos de otoesclero-
sis con cambios histopatoldgicos en el ofdo interno. ™n el
afio de 1399, Siebemenn hebld de "imAgenes paralelas" como
resultado de su investigacién de la funcién auditiva; una
parte correspondfe a la enquilosis estapedial, mientras --
que la otra presentaba una imagen tfpice en forma de una
sordere progresiva sensorial., Fsta dualidad fue previamen-
te observada por Troeltsch (I858), perc fue Siebenmann —-
quien dio el nombre de otoesclerosis laberintica, como une
entidad clfica. Algunos de los términoe splicedos posterior
mente a esta condicién han sido: otoescleroeis capsular -
activa, tipo coclear, otoesclerosis retrofenestra, e hipo-
acusin perceptiva sin anquilosis del estribo (41).

El concepty de otoesclerosis laberintica incluye todos
los cambios anatémicos, funcionales y humorales en el ofdo
interno otoesclerdtico (64).

Existe discrepancia entre la supuestamente relativa fre
cuencia de le ocurrencia de hivpoacusia sensorineural en pa
cientes con otoesclerosis y la escasez de evidencia histo-
18gica para explicer tales cambios (2,63).

Bruehl, Manasse, Siebenmann, ¥ayer, Wittmaack, han deg-
crito pérdida de los elementos neuroepitelieles, aunque al
gunos putores han dudado de la existencia de una conexién
caucsal entre esta atrofia del laberinto y 1la otoesclerosis
(63). Hay alguna diferencis de opinién con respecto a si -
la otoesclerosie tiene un efecto sobre el ofdo interno y -
si el tipo de cambios patolégicos pueden atribuirse a la-
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otoesclerosis (70).
Fn I9II Siebenmann describid las lesiones laberinticas en
una mujer de 52 eflos de edad con otoesclerosis y suririé
que la lesién invad{a el laberinto y depoeitaba sus produc-
tos inflamatorios en el 1fquido afectando el laberinto mem
branoso. En I3I9, Wittmasck asumié que la otoesclerosis ca
usa degeneracién del laberinto debido a la difueién hacia
loe 1{quidos laberfnticos de &cidos liberzdos por el foco,
con disminucién del pH de los 1fquidos laberinticos (70),
Runge en I926 coneidera que la combinacién del efecto
de la anquilosis estapedial y la hipoacueia sensorineural
pueden observarse con una degeneracién neuroepitelial rela
tivamente inocua (4I).
Krepuska y Krepucka en 1936 determinaron gue una hipoacusi
a puede ser el resultsdo de cambios en la cApsula cocleer
pero que el disgnéstico no podria hacerse antes de la muer
te y 1la evaluacién subsecuente del ofdo interno (98).
Watson y Tolan en I949 postularon que el exémen postmor
tem era le nica pruebes de gue una sordera sensorial sea-
indicativa de otoesclerosis. Brunner (I952), buscé estudi-
o8 microscépicos continuados como la solucifn final. Nuel=
ler (I959) declerd que solamente los cambios morfolégica-
mente verificados en el laberinto membranoso podrisn deci-
dir si hey defio o no en el ofdo interno por otoesclerosis,
Bosatreh en I960 reconocié que la histopatologfa era 1a
dnica demostracién absoluta de que la otoesclerosis podria
tener afeccién coclear. Shaembaurh en I260 ofrecid sigmos
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clfnicos para la cospecha de hipoacusie coclear sin fi
jacién del estribo; sin embargo, €1 enfatizé que no existe
un método més confisble que la histolosfa, pero la radiolo
gfa podrfs ayuder el diaméstico de esta condicién (4I).

Shambaugh (I353) observé gque la otoesclerosis laberfin-
tica con hipoacusia coclear de origen otoesclerético sin
fijacién del estribo, probeblemente es més comin de lo que
generalmente ce piensa; €1 mismo, posteriormente (I1366),-
dio la opinién de que 1s invasién estapedial y coclear por
otoesclerosis eran iguslmente frecuentes. Carhart en 1962
mencioné que algunaes hipoacusias progresivas clasificadas
como déficit sensorineural es probablemente el resultedo
de otoesclerosis laberfntica sin anquilosis del estrivo a-
compafiante (4I).

Guild he sido el primero en oponerse a las teorfas de
la otoesclerosis coclear: "la atrofia de las fibras nervip
sas cocleares o del drgano de Corti no ocurren més frecuen
temente en ofdos otoesclerdticos que en ofdos libres de o=
toesclerosis"; €1 no acepta ninpuna influencia de otoescle
rosis en el aparato coclear (4I). Guild en 1944 estudid 31
huesos temporales con otoeaclerosis, Fncontré anquilosis-
del eptribo en solamente I0 de los 8I ofdos otoemclerSti-
cos, El concluye lo suiguiente: I, la enfermedad otoescle-
rética no cousa empeoramiento de la audicién a menos, o =
hasta que ocurra la anquilosis de la articulacidén estapes=
diovestibular y obstruya los movimientos normalee de la -
platina del estribvo.
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2. La atrofia de las fibras nerviosas cocleares o del
érgano de Corti no ocurre més frecuentemente sn ofdos con
dreas de otoesclerosis que en ofdos libres de otoesclero-
8is. Cuando la atrofia ocurre en ofdos otoescleréticos, ee
neralmente se limita a la vuelta besael y difiere de la p-
trofia nerviosa y de rgano terminal que frecuentemente ce
ve en cortes de ofdos sin otoesclerosis, l'a etiologfa de -
la atrofia coclear en los ofdos sin otoesclerosis no puede
establecerse en muchos casos, y por lo tento no parece 16—
gico atribuir e otoesclerosis toda atrofia coclear encon-
trada en ofdos otoesclerdticos (53).

Un punto de vista similar fue tomado por florig y fallo
(1962) quienes encuentran que la otoesclerosis no incremen
ta la hipoacusia sensorineural por arribe de lo esperado -
en la poblacién general (4I).

Nayeér considera que la degenerecidén neuroepitelisl del
ofdo interno de debfa a incompetencia del drenaje venoso ~
de las venas espirales anterioree y medias, atribuyéndole
la obstruccidn venosa a la invesién de la rafz de le 1émi-
na espiral en la vuelta basal por el hueso otoescler§tico
(63). Mayer considera que el foco produce estasie venosa -
prolongada y éste es el estadio previo a la degenerscién -
laberfntica, asumiendo que la estrfu.: vascular eventuelmen-
te se esclerosa y que el drgeno de Corti se atrofia. Sin
embargo, ésto no esté completemente demostrado y serfa vé-
lido para un pequeflo nimero de casos, donde la invasién ma

siva de la c6clea por el foco, causa la estasis vendsa, ¥y
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no serfa ls explicaeién para los ¢ssos mucho més frecu-
entes con hipoacusia senesorineursl sin invasidn coclear -
maeiva (2).

lLee consecuercians de la congeetidn venosa ese describen
de 1s sipuiente manera: ™n la regién del ligamento espiral
en la rampa timnafica basal, la congestidn podrfa producir
un depésito de hueso laminer. El tejido de neofermacién -
produce una benda dentro del endosteo. Este capa estrecha
de hueso laminar en la unién del ligamento espiral es de
gran importancia funcional. FPor otro lado, el depésito ma-
sivo de hueso laminar dentro de la rampa timpénica, proba-
blemente esté caussda por conpestidn venosa, Ia obstrucci-
én de la luz coclear lleva a una interferencia significe-
tiva con la conduccidén del sonido dentro del ofdo interno,

®sto ocurre raramente, Mucho més imnortante desde el -
punto de vista funcional es el efecto de 1a congestidén ve-
nosa del laberinto membrenoso sohre los elementos neuroe-
piteliales de la cdclea, Se han demistrado atrofia de las
células del ganglio espiral en la vueltz hasal de la céclea
cambios degenerativos en las células del ganglio espiral,
Sin emburgo, la hipoacusia perceptiva en las frecuencias -
altas que es tfpica de la otoesclerosis, no puede explicer
se por le pérdide de las células genglionares. Esto es prin
cipalmente un problema de dafio a células ciliadas. Se ha =
encontrado ademfs integracién del drgeno de Corti en la vu
elta basal de la cdclea y algunos cambibs en la estr{a veas
cular correspondiente. Estos hallazgos se observan en pocos
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casos Y no son pruebas concluyentes que no se pueden -
diferenciar de los cembios postmortsm-en la estria vasch-
lar y el érgeno de Corti (65).

El proceso otoesclerftico en la pared laberintica pro-
duce una alteracién o irritacién de la capa endostea con -
produccidén eircunscrita de tejido fibroso y hueso en la -
rempa timpénica. Fn 4reas circunscritas del vest{bulo, de
los canales semicirculares y la céclea, hay un crecimiento
real de hueso de neoformacién hacia los espacios perilinfd
ticom (2).

Se ha descrito neofermacién de hueso laminer en el ofdo
interno de otoesclerdticos., Nager opins que estos depésitos
de hueso nuevo en el ofdo 1nterno se asocian con grendes -
focos activos de otoesclerosis, generalmente situados en -
la rampa timpénica,

Rﬂ;di en 1960 publicéd 7 casos de otoesclerosis, 5 casos
con hipoacusia sensorineural y los estudios histolégicos
de estos pacientes demostraron que la hipoacusia sensori-
neural era causada en parte por depésitos de hueso leminar
de neoformacidn en el ofdo interno, y en parte por una de-
generacién de elementos neuroepiteliales.

Riledi en I965 demostr$ shunts venosos que conectan los
sspacios venosos de los focos miy vasculares de otoesclero
sis y los capilares espirsles de la céclea, teniéndo su -
curso en el ligementp espiral. Estos shunts venosos drenan
eh gran proporcidén la sangre del foco otoesclerdtico hacie
el sistema venoso.del leberinto membrsnoso. Fl incremento
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del flujo sangufneo causa una alteracidn circulatoria
en las esas vasculares ascendentes y descendentes de la eg
trfa vasocular, la cual responde con hipertrofia epitelial,
Normelmente no existen anastomosis entre el sistema vascu-
lar de la cépsula Ssea Gtica y los vasos angufneos del la
berinto ético menbranoso. Roeiblemente los casos de otoes-
clerosis pueden teher otras conexiones vasculares patolégi
cas capaces de daflar la funcidn del ofdo interno, ademés de
los shunts que se observen en la regién del ligamento eno-
piral (63).

Altmann menciona que no hay correlacién entre la severi
dad de los cambios vesculeres en la céclea , el grado de -
degeneracidn del Srgano de Corti o la pétdida o degenera-
cién de oélulae del ganglio espiral, Por ésto,parecerfa -
que la arterioescleroeis solas sea la responsable de los can
bios densorineurales, pero podrfe ser un factor contrribu-
yente,

Se han deccrito también cambios atréficos en el ligamen~
to espirel para explicar la hipoacusia sensorineural.

la posibilidad de interferencia de los focos en estrecha
proximidad con el ligamento eapiral con la cireculacién en
la estria vascular y la poroién superior del ligamento es-
piral con los cambios subsecuentes en la composicién de la
endolinfa deben ser considerados para explicar la hipoacu=
sia sensorineural en un nimero considerable de casos con y
sin anquilosis de la platina del estribo. Otra posibilidad
mayor es que los focos realmente alcenzan el endosteo de -
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los espacios laber{nticos, 1o que podrfs cambier la com
posicién quimica de los 1fquidos laberfnticos. Schuknecht
e Igarashi sugieren que la atrofia de la estria puede alte
rar las propiedades bioeléctricas, bloqufmicas y de ener-
gf{a de la endolinfa en la rampa medis completa, la que cau
sarfa una pérdida uniforme para todes las frecuencias, Sin
embargo, adn la ertrema atrofia de la estrfa no se asocla
con audiogramas planos, Ocasionalmente se encuentra en ca-
808 con curvas audiométricas descendentes,

Altmann en I966 concluyé que se puede decir con respec-

to a la patogénesis de la hipoacusia sensorineural causada
por la otoesclerosis, que jos elementos sensorineurales se
deffan por sustencias liberadas del hueso otoesclerdtico o
posiblemente de una estrf{a vasculsr que funciona anormal-e
mente hacia los 1{quidos lasberfnticos.
De ecuerdo con esta teor{a, los cambios primerios se loca-
lizarfan en el §rgano de Corti y los cambios en el ligamen
to espiral, ademis de la atrofia variable, fisioldglica, in
dividual, con la edad avanzada, serfan secundarios a los =
cambios en el érganoc de Corti (2).

Schuknecht y Gross publicaron en 1366 un estudio de re-
visién de 355 huesos temporales, de los cuales, 34 tenfan
otoesclerosis, De estos 34 huesos, 32 muestren fijacién del
estribo y I2 no tienen fijacién del estribo. Ellos clasifi
can los hyesos con otoesclerosis en 4 grupos:

I. Sin patolégia del ofdo interno que pueda ‘explicar la
hipoacueis sensorineursal,
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IT. Patologfa adecuada para explicar la hipoacusia sen-
eorineursl pero que no parece estar relacionada con la oto
esclerosis,

Ellos opinan que es bastante razonable esperar que la hipo
acusia sensorineursl debida a atrofia del 8rgano de Corti
Y del ganglio espirsl, exista en un ofdo con o sin otoes-
clerosis, sin haber relacién causal entre las 2 condicio=-
nes, Es més probable que la otoesclerosis y la degenera-
cién sensorineural sean procesos patolSgicos coincidentales
e independienteg.

III, Hay cambios patolégicos que son debidos a otoescle
roeis pero no son adecuados para explicar la hipoacusia =
sensorineural. la estructura menbranosa que parece ser més
comunmente afectada por la otoesclerosis es el ligemento -
espiral, Forma la superficie circunferencial del laberinto
membrenoso y se encuentra en contacto directo con la cépsu
la 8tica. Fn este estudio, es mfs de la mited de las oto-
esclerosis clfnicas, 1s lesidn es lo suficientemente gran-
de psra afectar la capa endostea de la cdpsula coclear y -
en la mayorfa de &etos, hay cembios atréficos en el liga~
mento espiral. Jos cambios méds tempranos ocurren en el 4rea
adyacente al hueso y consisten de una pérdida de celulari-
dad y un depdsito de una capa de colégena, A medida que el
proceso continda, esta zona colegenosa gruesa y el retfcu-
lo estriado bien organizado, se reemplaza por una zona me-
nos celulasr desorgenizada conteniendo espacios 1fquidos o
éreas quisticas, Debido a que el foco otoesclerético afec-
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ta predominantemente 1la pared coclear lateral, el liga-
mento espiral se afecta més severamente en los arcos late-
rales de cada vuelta coclear., Farece que estos cembios &=
tréficos en el ligamento espiral no tienen efecto aparente
sobre el drgano de Corti.

IV. Un nimerc pequefio de otoeclerdticos en los cuales la
lesién ha causado patologfa del ofdo interno y produce hi-
poacusia sensorineural. ¥n estos casos la hipoacusia es muy
severa, Aparentemente el crecimiento otoesclerftico rera -
vez es responsable de la sordera sensorineursl, pero cuan-
do lo es, los cambios patolégicos y la hipoacusia son seve
roa.‘Pareoen haber 2 éntidadee separadas en este grupo, ILa
primera se he dererito en detalle por Riedi y se ceracteri
za por atrofia severa del Srganc de Corti y el ganglio es-
piral con hueso laminar de neoformacién en le céclea, par-
ticularmente en la rempa timpénica de la vuelta basal. Rile-
di considera que la patogénesie es una interferencia con la
irrigacién coclear, posiblemente aecundaria al desarrollo
de shunts entre el sistema vascular del ofdo interno y la
cépsula coclear. La segunde condicién es la ruptura del o-
conducto coclear secundario a atrofia del ligamento espiral
(71).

Tindsey en I966 al revisar 78 ofdos con otoesclerosis -
concluye que existe poca evidenciae 8l no es qde ninguna ,
de la relacidn de la otoesclerosis ¥y la sordera sansorineu-
ral, y en su coleccién de huesos temporales encontré que -
un componente sengorineural en la hipoacusia se establece
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principalemante en aquellos casos con los focos més ex-
. tensos y avanzados, o &quellos con focos miltiples (86).

Nager en 1966 menciona en el estudio de 4 huesos tempo-
rales con pacientes con otoescleroeis, que los cambios pa=-
tolégicos encontrados en el ligemento espirel sons

I) Alteracién de la arquitectura fibriler normal y del
estrato reticular y fibroeso.

2) Degeneracién hialina del tejido conectivo en la base
del estrato fibroso con formacién de tejiso hialino,

3) Desorianizacidn de las 3 capas epilteliales celulares

" de 1la estrfa vescular,

El érgeno de Corti muestra una susencis total o subto-

tal de las células ciliadas internas y externas, las esca-
sas células ciliadas restantes se encuentran en las vuel-
tas cocleares que no estén directamente afectadas por el -
proceso otoesclerdtico. También hay atrofia parcial de las
fibras nerviosas y de las células del ganglio espiral y la
atrofia es m&s marcada en la vuelta basal de la céclea,
La atrofia marcada de las fibras nerviosas y las cflulas de
genglio espiral pueden estar aesocisdas con degeneracién -
hialina del tejido conectivo que la reemplaza. No se en—-
contraron cambios venosos ni arteriales de la céclea mem~
branosa. Probablemente los cambios morfolégicos en el liga
mento espiral fueron inducidos por el proceso otoesclerdti
co adyacente (53),

Iinthicum en 1966 opina qué existe una correlacién es-

trecha entre la otoesclerosis del ofdo interno y la hipoa-
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cusia sensorineural relacionedo con la cantidad del é&rea
del lipgemento espirsl afectado por el foco (48).

Scituknecht en 1374 revisd JI0 huesos temporales de 592
pacientes, 92 de esos huesos tenfan otoesclerosis clf{nica
Y 32 otoesclerosis histoldrica. Se observé otossclerosis
cocleam en 3 de los huesos temporales, sin embargo, Schu-
knecht concluye que no hay causa reponsable en eiatos ofdos
para producir la hipoacusia sensorineural, Fl concluye que
la hipoacusia sensorineural que ocurre en forma pura sin -
hipoacusia conductive no puede atribuirse a otoesclerosis,
¥ que cusndo la lesidn otoesclerdtica es lo suficientemente
severa pars csuger atrofia del tejido de soporte, estructu
ras eensoriales y neursles deniro de la cdclea, invariable
mente tambidn fijan el estribo (72).

Da afeccién de la meyor{a de la cépsula coclesr por oto
esclerosis se acompafia por hipoacusia sensorineural. Line-
thicum en una eveluacién histolégica de 32 huesos tempora-
les con otoesclerosis coclear, ha revelado que la centidad
de hipoacusis sensorineural estd directamente relacionada
con la centidad de afeccién del endosteo del ligeamento eg
piral por el proceso otoesclerdtico y no por la edad. Fl -
mecanismo por el cual la otoesclerosis produce uns hipoacu
sia sensorineural, permanece obscura. Puede ser que sea un
fenémeno metab8lico ya que las estructuras blaendas de la -
céclea parecen epstar en mejor selud que lo que los audio-
gramas indicarfan (49).

Actualmente se acepta que el componente sensorineural -
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de una hipoacusia mixta en una otoesclerosis sea debida
8 la lesifn otoesclerdtica miema., Se ha cuestionado la exig
tencia de lm otoesclerosis coclear pura sin fijacién del -
estribo. Sin embargo, Linthicum ha documentado 7 casos con
esta patologfa, como se describid previamente demostrendo
que el grado de hipoacusia sensorineural esté directamente
relacionado a la cantidad de hielinizsecién del ligamanto -
espiral, La hialinizacién ocurre adyacente & lme lesiones
otoespongidticas activae, pero no cercenas a lesicnes oto-
escler8ticas inactivas. Ambos tipoe de lesiones pueden a-
fectar el endosteo coclear, S e han encontrado canales a -
través del endosteo de la lesién hacia el ligsmento espiral,
La hialinizacidén se extiende lateralmente por estos canales
Fresuniblemente la hialinizacién es el resultedo del paso
de sustancia téxicas (enzimas proteolfticas) desde 1le le--
sién Yacia el ligamento. La atrofia de la estrfa es més pro
nunciada sobre los ligementos con el mayor grado de hiali-
nizacién. La hialinizacién del ligemento espiral en un solo
ofdo produce disminucién de la sudicién conparado con el -
otro ofdo,

Iindsay fue el primero en describir la hialinizacién del
ligamento espiral histolégicemente., Fncontré degeneracién
hialina en la base del lipamento espirsel, donde se une al
hueso otoesclerdtico (55).

Schuknecht en 1985 realiza una revieién de I64 huesos -
témporales con otoesclerosis, 4I huesoe tenfan otoesclero=<
e#is histolégica, y de éstos, 5 satisficieron los criterios
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patolégicos de otoesclerosis coclear. En estos huesos -
temporales se encontraron los de un sujeto con hipoacusia
sensorineural severa que mostré afeccién extensa del labe-
rinto éseo, incluyendo eonfluencia ceviteria con el espacio
subaracnoideo sin fijacién del estribo. Schuknecht concluye
que en este caso es razonahle asumir que la otoesclerosis
causé la hipoacusia sensorineursl, conceépto que &1 no acep
taba en afios anteriores, con sus estudios hietopatolégicos
previos (74).

Fn resumen existen 4 teorfas acerce de 1s causa de la -
hipoacusia sensorineural en la otoesclerosis, y todass jue-
£an un papel:

I) Siebenmann en I339 sugirié que la lesidn otoesclerd-
tica cecretaba una sustancia téxica hacia los lf{quidos del
ofdo interno, caussndo as{ hipoacusia sensorineural. Fsta
teor{a estd m&s sustanciada por Chevance et al,, y Causse
¥y Chevance, quienes encontreron histiocitos conteniendo 1i
sosomas en los bordes de la lesidn otoesclerética. los 1li=
sosomas contienen tripaina, alfa-I- antitrinsina, ribonu~
clessa y otas enzimaes téxicas para el érgano de Corti. Tem
bién encontraron que la perilinfa de lds pacientes con de-
terioro répido de la sudicién tenfan en el momento de 1la =
estapedectomf{a una concentracién més alta de estas enzimas
que la perilinfa de los pacientes cuya audicién habfa per-
manecido estable por algmin tiempo.

2) Riledd reporté shunts venosos entre las venas del la-

berinto membranoso a los especios vasculares de loe focos
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otoesclerdticos activos que han penetrsdo el endosteo -
de la chpsula laberfntica 8sea..La congestién venoda resul-
tante podr{a causmr hipoacusia coclear relativa y asf{ vol-
ver a las c€lulas ciliades incepaces de transformar las on
dae de presifn del sonido en impulsos neursles,

3) Linthicum prevismente encontré una relacién entre la
afeccibén otoesclerdtica del endosteo y la hifoacusia senso
rineural, y ain, una relacién més estrecha entre la afecci
én del ligemento espiral, y la hipoacusie sensorineural. -
La hialinizacién del ligemento espirul, strofia de la est=
ria vascular y hueso neoformacién, podrfanser signos de hi
poxemia coclear.

4) En 1375, linthicum et al. supirieron la teorfa de la
distorcién coclear, Tondorf{ previamente dembstré que la ten
sién y la distorcién incrementads de la membrana besilar -
en la hidropes{e endolinfética podr{a eer causa de diplacu
sia, Linthicum et al, midieron la anchure de la membrena =
basilar en la vuelta basal de I2 cécleas con otoesclerosis
que afectaban el endosteo y la compararon con la anchura -
media correspondiente a la membrana basilar de I6 cdcleas
sin otoesclerosis., Fnecontreron un estrechamtsnto estadf{sti-
camente signifivativo en la membrana basilr en la primera
condicién. La relajacién de la membrana bssilar podrfa cau
sar hipoacusia debido a le pérdida de energfe (I5).

Ta conjetura de que la otoesclerosis pueda causar hipoa=-
cusia sensorineural y que los cambios estructursles pueden

ser responsables para tal pérdida, se ha discutido por mu-
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cho, ¥y ha astado en debate por affos. Aunque hay un a-
cuerdo general sobre loe posibles cambios histopatolégicos
encontrados en tales casos, las opiniones estfn dividides
hacia au etiologfa y sus efectos en la neurona coclear pe-
riférica (53).

El diegndstico de otoesclerosis coclear pura puede ka-
cerse basados en la historia femiliar positiva y un carée-
ter de lenta progresién y la presencia de un signo de Schw
artze, De gran ayuda para el diagnéstico es la politomogra
rfa (47).

Ia otoesclerosis coclear pura esté siendo lentamente re
conocida como una causa seria de hipoacusia sensorineurel
comparativamente temprana en la vida adulta. Habfe existi-
do controversia en el pasado de si la otoesclerosis afecta
ba al ofdo interno y ei podrfa producir hipoacusia sensori
neursl. Sin embargo, se estd acumulando evidencia que indi
ca que hay una relacién entre la hipoacusia sensorineural
encontrada en muchos casos de otoesclerosis cfnica y la le
8ién otoesclerStica. Ia causa de la hipoacusia sensorineu-
ral afn no se ha determinsdo con exactitud (43).
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CLASIFICACION DF ACUERDO A EXTENSION
Y LOCALIZACION DEL FOCO

Se pueden distinguir los siguientes tipos de otoescle-
rosis de la platina de acuerdo a la localizacién y exten-
sién del foco.

I) Histoldgica. Eata es una lesién invieible en el mo=-
mento de la cirugfa, y también después bajo el microscopio
quirdrgico. Solamente en el exémen histolégico se permite
el reconocimiento de la causa de la snquilosis del estribo.
Generalmente se encuentra un foco otoasclerdtico peguefio o
una caleificacién del ligsmento anular. Esta clase de lesi-
én generalmente permite una buena movilizacidén del estribo
durante la cirugfa y frecuentemente la extraccién del estri
bo en una sola pieza (27).

Generalemente se encuentra la platina delgeda, azulosa,
impactada oontra la pared posterior del inicio de la ven-
tana oval por un foco gque se expande hacia adelante, o el-
ligemento anular esté invadido por hueso nuevo (37).

2) Marginal. La lesidn otoesclerftica estd limitada al
margen de la platina y no involucra la crura, Consiste en
un pequefio foco que se reconoce durante la cirugfa. De acu
erdo & su posicién pueden distinguirse las siguientes for-
mas: Anterior, posterior, superior, inferior, anterosuperi-
or, posterosuperior y posteroinferior. las localizaciones
més importantes son la anterosuperior y superior. 7eneral-
mente involucra menos de la mitad del érea de la platina ~
(22,37).

3) Crural, La lesién se extiende desde loc mérgenes ha-
cia dentro de la platina invadiendo la rafz de un: de las
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2 crures. La crura més afectada es 1o anterior. Este ti
po de lesidn puede afectsr une pequefia o gren parte de la
platina y puede ascender a la crura por un Area mfe o me--
nos extensa,

4) 3ifocal. Fl estribo muestra 2 o més focos otoescler§
ticos, Pueden haber distintas formes en este grupo y la =
més importante es la forma simétrica (bicrural o bipolar).
No se afecta el centro de la platinae. Se aprecia un Area -
intercrural azul delgada en la pletina,

5) Anular. El foco otoesclerético afecta la circunferen
cia total de la platina. W1 centro no est4 invadido por el
proceso otoesclerdtico y permanece delgado y trensparente.
Da 1a apariencia de una dona,

6) Pseudo - obliterativa. El foco otoesclerbtico ee gran
de y ocupa la mayor{fa de la platina invadiendo la crura, -
Los mérgenes de la platina solo estén parcialmente afecta~
dos y ésto la distinpgue de la forma obliterativa,

7) Obliterativa, l'a platina se encuentra importantemente
engrosada y difusamente estf reemplszada por una masa de -
hueso otoesclerdtico gue llena el nicho de la ventana oval
en grado variable, obliterando los mArgenes del nicho, los
cuales no son identificables y ocultan la crure del estri-
bo (22,37).

En un estudio histolégico de Wright (39), de I30 mues-
tras de estribos obtenidos en las estapedeuxomfas, se obtu
vieron los sipuientes resultedos:

A nivel de la platina no siempre fue posible identifi-
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car una lesién muy delgada gue podrfe haber producido -
la fijacidén del estribo. Se encontraron 3 tipos principa~
les de 1lesidn en la articulacién y en la platina del estri
bo: un hueso reactivo muy celular, hueso leminer con algu~
na evidencia de crecimiento en cartflapgo y necrosis aves-i-
sutar, Ademfs, parte del hueso laminar principalmente te-
nfa focos pequefios de coldgena con un patrén de membrena -
alrededor de osteucitos viables,

a) Hueso reactivo muy celular. Normalmente se presentan
osteoclastos multinucleares, pero no muy numerosos. Células
similares més pequeflas pueden verse con uno o 2 nicleos -
que son féciles de tefiir. feneralmente hay un vaso sangui-
neo en cada espacio, el cual puede contener tejido conecti
vo laxo, que se puede ver ligeramente baséfilo con la tin-
cién de Hematoxilina/Fosina. En alpunas &ress, los osteo-
blastos son numerosos y en los espec{menes menos celulares
se encontraron fibroblastos numerosos. Algunes veces se ob
servaron células cebadas. %1 patrén colégena es tfpico de
hueso reactivo.

b) Hueso principalmente laminar, Ocurre un engrosemien-
to claro de la platina, y puede haber la apariencia tfplca
de desarrollo intrancondral. Esto puede encontrarse en el
borde de la platina, reemplazando la unidn lisa de cart{-
lago. Frecuentemente existe evidencia de muerte de células
dseas en uno o mfs focos pequefios, Pueden tembién haver pe
quefias Sreas de hueso reactivo en el cual la colégena tie-
ne un patrén de membrana donde se pueden observar osteoci-
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tos irregularmente disnuestos, y en estas freas solamen
te se observa un patrén de colégena en membrana, mientras
que las 4reas menos biables se observan laminares, Ocasio-
nalmente hay vasos calcificados.

¢) Necrosis avasculﬁr. La platina completa y ambas cru-
ras estuvieron afectadas menos cominmente, Mueron més co-
munes los focos de tamefio moderado en la platina crura .
Huchos espec{menes pesentaron fccos diminutos genersalmente
de hueso laminer,

d) Patrén colégena., La microscioscopia electrdnica mos-
tré que la formacién de colégena normal, y las bendas de -
colégena muestran que dsts es anormal,

En este estudio también se observaron las lesiones de -
la cabeza y crura, encontrendo que la lesién més comin es
la porosis con grandes &reas de reemplazo de tejido conec-~
tivo laxo en las &reas del cuello., la mucosa que cubre el
estribo es mucosa del ofdo medio, e incluye células cilia
das secretorias., No hay periostio, Hay una marcede tenden-
cia a la formacidn crfptica en esta drea y se observaron -
células cebadas. Una de sus muestras tuvo evidencia fuer-
temente sugestiva de embolia grasa y otra de émbolos intre
vasculares.

Sin embargo, en el estudio de Iyer y Gristwood (37),con
60 estribos otoesclerdticos, a los cuales se les estudié -
la cabeza y cuello de los mismos, no se encontraron trom-
boeis vasculares o formecién de aglutinados de células ro
Jas en ninguno de sus cesos y tampocd se encontrd necrosis
avascular,
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Es importante observar que todas las diferenciss en los
estudios patolégicos pueden estar determinadas por la edad
del paciente, el tiempo de evolucidén del proceso otoescle-
rético, lesiones nrevias como la infeccidn y otros factores,

Se ha observado que con una eded de inicio temprano de
otoesclerozis clfnicam, dursmte el perfodo de crecimiento =
eogueldtico, dremiticamente se incrementa el cambio a una
lesién fulminante eon afeccién severa y difusa de la plati
na del estribo y obliteracién del nicho de 1l ventena oval,
Una edad turdf{a de inicio de otoesclerosis clfnica, tiende
a estar asociada con lesiones de la platina del estribo que
estén limitadas al polo anterior, y hay buena evidencia =
que la lesidn tiende a permanecer estable o a progresar 89
lo muy lentamente,

Oon los datos hesta el momento obtenidoz no se puede con
cluir que ex!sta una progresidén patolégica ordenada de la
lesién otoesclerdtica a través de vorios patrones de seve-
ridsed de menor a mayor grado de patologia de le platina -
7.

Ta observacién histoléeica de los frarmentos extrafdos
de la paltina dursnte la estapedectomfa, nos da la posibi-
lidad de completar y enriquecer con detalles la descripci-
én del proceso patolégico hecho por el cirujeno durente la
estapedectomfa. Fstablece de una menera més precisa la po-
sicién, naturaleza, extensién y caracterfsticas del foco.
Se obtiene asf la informacién necesarie para clasificar la
lesidn. Por lo tanto, la apreciacidn de las caracterfsti -
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cas del foco durente la cirugfa ( con el microscopio =~
quirdrgico) y despuée de 1a cirugia (observecidn histoléei
ca de los fragmentos) tiene gran importancia préctica,
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ASPECTOS CIINICOS

La hipoacusia conductiva progresiva es el sintoma mis -
tipico del tipo estapedial de otoesclerosis. la progresidn
puede presentarse en forma lineal directa o ser del tipo de
meseta (fig. I). ™n 1la otoesclerosis coclear pura, la hipg
acusia sensorineural es el sintome principal. Ios sintomas
generalmente ocurren entre los I5 y los 45 aflos de eded.
En alsunos casos pueden desarrollarse en pacientes muy pe-
quefios, hasta de 5 afios de edad. La penetracién de esta al
teracadn genética va del 40 al 504 (sunque algunos mencio-
nen del 20 al 40%), ¥y podemos detectar una historia familj
ar positiva en cesl 2 tercios de los pacientes, La enferme
dad es menos comin en las razas negrs y mongblica. La inci
dencia de la enfermedad en caucédsicos es de 5 en I000, con
un radio Hombre:Mujer de I:2. Dos terceras partes de los ~
pacientes tienen afeccidén bilateral, siendo la hipoacusia
més pronunciada en un lado (37).

Guild en 1344 enaliz§ la incidencia de la otoesclerosis
histoldgica e1 una coleccién de II6I casos no selecciona=
doe de huesos temporales, Fncontrd que uno en 8 de los ca-
oos de mujeres blancas, incluyendo nifias de IO aflos de e
dad, y uno de IS5 de los casos en hombres blancos, de gru=
pos de edad correspondientes, tenfan lesiones otoescler6t£
cas, Ta mayorfa de las lesiones eran histolégicas y no ha-
bfan producido sfntomas, Solo en uno de 3 casoe de ofdos =
con otoesclerosis histolégicamente demostrable, la locali
zaclén y extensién de 1a lesién habfen producido hipoacu-
sia (36). Ia hipoacusia limitada a la afectacién estapedia



PEQARKSION R LA JLIPOASSs S5 Ly
OTORICLEROSIY

177 T VN VR N S
15 35 45 g& & )5 W
K1ad {affon)

e, 1 Progresifn de ls hisoacueia en la
Utoesclerosis, Ex almumnos pacieates hay
p8rdidas constanten (unea oontfaua) y

on otros we nraseatan ea forma easgalonada
(1f2ea entrecortata).



- 42 -

es estrictamente conductiva en la mayorf{a de les enfer-
mos, Los pacientes esperimentarédn con frecuencia el fené.
meno de paracusia de Willis (mejor capacidad auditiva en -
un ambiente ruidoso) si no hay complicaciones de afeccién
caclear, Los sintomas éoelearea varfan desde hipoacusia -
sensorineural hasta acifeno y vértigo. los pacientes son-
otoesclerosis frecuentemente se quejan de acifeno (86), la
presencia de hipoacusia seneorineural y sf{ntomas vestibula
res en 1a otoesclerosis, se ha llamado como el "S{ndrome -
del ofdo interno otoesclerético de McCabe", Estos sfntomas
probablemente se deben a hidropes{a endolinf&tica, como -
fue mencionado por Liston y asoclados, o por disfuncién co
clear causada por actividad enzimftica proteolftica, como
se ha reportado por Causse y asoclados. El vértigo general
mente es semejante al desequilibrio y es bastante distinto
ala inrermedad de Meniere, Fn ocasiones existe dolor §ti-
co transitorio por lo general vago y difuso. El tinnitus -
es uno de los sfntomas més frecuentes y molestos de la oto
esclerosis. Sus manifeataciones son variadas, unilaterales
0 bilaterales, estruendosas, sibilantes o pulpftiles. El =
tinnitus puede fluctuar mucho en intensidad y aveces esté
relacionado con trastornos metab8licos y endocrinos: por -
ejemplo, suele seguir cierto ritmo en las mujeres con res-
pect6 ullos ciclos menstruales, Fl tinnitus es més frecuen
te en las primeras etapas de la otoesclerosis y por lo ge-
neral desaparece cuando madura la enfermedad.

Preeman en I330 estudié los hallazgos vestibulares en -
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434 pacientes que presentaban hipoacueiasensorineural -
progresiva de origen desconocido. ¥l 50% de ellos tenfan »
otoesolerosis coclear y el 55% de los paclientes otoescle-
réticos tenfan sfntomas vestibulares (87).

Thomas y Cody en 193I, estudiaron 500 pacientes con oto
esclerosis verificada radiolégivamente, 230 de ellos tenf-
an manifestaciones vestibulares. Ellos puntualizaron que =
1la otoesclerosis es ffcil de diagnosticar cuando los sfnto
mas vestibulares ocurren junto con una hipoacusia conduo-
tiva o mixta y con una membrana timpénica normal (86).

Aunque el vértigo puede scompafiar a la otoesclerosis,se
debe tomar en cuenta que el vértigo puede deberse a Fnfer-
medad de Meniere, y la otoesclerosis debe diferenciarse to
talemente de la hidropesfa endolinfética antes del procedi
miento quirdragico (I5, B87).
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DIAGNOSTICO

El diagnéstico clfnico de otoesclerosis se establece en
"base a: hipoacusia conductiva, membrana timpénica mévil e
intacta, trompa de Eustaquio funcionente y ninguna eviden-
cia de enfermedgd mastoidea activa, Sin embargo, esta com-
binacién de signos tambidn me presenta en lesiones no es-
cleréticas. Ya hipoacusia de conduccién puede variar audip
métricamente entre IO y I00 dB, pero se limita a un margen
de IO a 65 4B en la anquiloeis estapedia no complicada (sin
afectacién coolear). Cuando el 1fmite de conduccidn 4erea
excede los 65 4B, probablemente coexiste una otoesclerosis
coclear con la fijacién del estribo. Sin embargo un pacien
te puede sufrir otoesclerosis y a la vez otrae lesiones in
tratimpénicas., De esta forma es posible que un individuo -
precdnte otitis adherente con otoesclerosis, o timpénosclg

roeis junto con la otoesclerosis,

Signos otoscépicos

La exploracién otoecdpica debe incluir la observacién
de la membrana timpénica en repsso, dursnte el masaje neu-
mético y después de la insuflacién tubdrica, El signo de =
Schwartze (enrojecimiento del promontorio que se observa -
a través de una membrana timpénica trensidcida) no es cong
tante, excepto en casos muy precoces. membrana timpénica y
el martillo por lo general son méviles por compresién y as
piracién mediante la ampolla neumética.

Tos ¥nicos datos otoscépilcos diagnéeticos son los nega-
tivos, De hacho. la membrena timpénica puede mostrarse atrd
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fica o engrosada, mévil o fijada parcislmente y puede -
haber un signo rojo de Schwertze transmitido deade &l pro-
montorio o no haberlo. Su respuesta al masaje neumftico -
puede ser rédpida o lenta, y su reaceidn a la ineuflacién-
tubérica, marcada o ligera. Algunos pacientes con otoescle
rosis habran tenido una otitis media previa o concomitante,
no relacionada con ella, y que provocd perforaciones que -
luego sanaron y cicatrizacidn timpénica de diversa intensi-
dad. ™n general, es caracter{stica 1a mambrana timpénica -
dentro de unos l{mites bastente amplios de normalidad. Sin
embargo, en el diapnéstico diferencial de un cago unilate=
ral, es especislmente imnortente descartar toda sospecha -

respecto & una hipoacusia conductive no otoesclerética,

Bxplorscion rinofaringea

La exploracién de la neriz, los senos y ls nasofarings
es imprescindible en todos loe cesos para descartar la po-
aibilided de un proceso rinofaringeo, Eeto se debe a dos =~
razones: I) La hipoacusia conductiva puede deberse a una -
tubotimpanitia no dimgnosticada con otitis media secunda~
ria que simula une otoegclerosis, Feta tubotimpanitis pue~
de ser inflamatoria o neopléstice. De esta forma, la explo
racién rinoferingea es fundamental para el diegnbstico di-
ferencisl, 2) Una infeccidn activa en 1s zona rinofaringsa

puedeAcauser complicaciones tras la estapedectonfa.

Pruebas de diapasén

La verdadera importancia de un diapaedn en 1a sctualidad
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no ea la de hallar el umbral de audicidn m{nima, sino -
la de averiguar de forma sencilla y répida ei la lesién -
que produce la ssrdera ssienta en el ofdo medio o en el in
terno,

Prueba de Weber., Consiste esta:prudba en colocar sl dia
paedn en vidracién sobre la frente o dientes incisivos, pre
guntando al paciente en que ofdo percibe més intenso el so-
nido.

Existen tres posibilidadess

Que el tono se oiga igual en los dos lados,.

Que se oiga més fuerte en el lado menos sordo.

Que se perciba mejor en el mée hipoacisico,

Fn las sorderas de conduccién, eatd lesionado el aperato -
tranemisor del ofdo medio y el sonido lateralizado sl ofdo
peor. Se emplea generalmente el tono 250 o el 500, diapaso-
nes de mucho tiempo de vibracidn.

Prueva de Schwabach. Esta prueba se funda en la diferen-
cla del tiempo de percepcién por via 6sea entre el sujeto -
exaninado y el normal. Se coloca primero el diapssbn en vi-
bracién sobre la mastoides del presunto hipoacdsico dicién-
dole que nos g¢iga en qué momento deja de percibir el sonido
cuando cesa de ofrlo se retira y se lo apoya el exeminador
en su propia mastoides, Cuando existe una sordera 44 condug
c¢idn el tiempo serd mayor, conviene utilizar el tono 256 que
es de bastante duracidn,

Prueba de Rinne., Eata prueba tiene el propdsito de esta~
blecer la diferencia del tiempo de audicién en un mismo of-
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do entre la via ésea y la 4erea, estsbleciendo de mane-
pimple y répida la clase de hipoacusia de que se trata: si
ésta es causada por 1e516n del aparato de conduccién, se -
oir& més tiempo el diapasén por la via §sea.

Ia técnica es simple: primero se coloce el diapasdn en
la mastoides del mmfermo, indicéndole que nos diga cuando -
deja de percibirlo; en ese momento se aplica el instrumen-
to por via derea, Si el ofdo esté normal, o es un hipoacl~
sico de percepcién, oird todavia el dimpasén por via ferea
aunque haya de jado de percibirlo por la 8sea, En el primer
cago el Rinne serd positivo, ocurre esto en el individuo de
audicién normal y en el hipoacisico de nercepcién, en cem-
bio en el segundo se tratard de una lesién del eparato de -
conduccién. En el Rinne ge deben emplear doe o més diapaso-

nes; es conveniente utilizar por lo menos el 256, 512,1024.
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ESTUDIO AUDIOJOGICO

To tfpico en la otoesclerosis es el gap aéreo 8seo au-
diométrico que se incrementa lentamente con el tiempo. Ta
afeccién bilateral es la regla, pero generalmente un lado
precede a la afeocién del otro., S e pueden observar varios
grados de afeccidn sensorineural desproporcionada a la edad
del paciente., La "escotadura otoesclerdtica de Carhert” en
la audivmetrfa, la cual es una cafda pequefla a moderada en
la condhiceidn 4sea en la audiometrfa en la frecuencia de -
2000 Hz, puede encontrarse en un nimero de pacientes, y no
debe tomarse en cuenta para diferenciar si el paciente tie
ne una hipoacusia sensorial o conductiva, Aunque existen -
excepciones, en la mayor{a de los pacientes me presentsn -
varias etepas, La forma y la amplitud de la disociacién -
ésea-afrea son los datos sudiométricos decisivos.

I, A medida que una lesién peribasal anterior aumenta -
la rigidez de la articulacién estapedio vestibular, dismi-
nuye progresivamente la audicidn para las bajas {recuencias
¥y se observa una "pendiente de rigidez" en el gudiograma -
de conduccién aérea de tonos puros, con disociacidn dseoﬁ
aérea leve (fig. 2),

2, A medida que la lesién invade la rezién peribasal pog
terior, 1la base va quedando fijada. Con la mayor masa de -
1a base otoesclerética se presenta una "pendiente de masa"
en el pudiograma de conduccién adrea de tonos puros. EL ni
vel de sudicién de frecuencias altas tantién cae (f}g- 3)
¥ se produce una pérdida auditiva igual para todas las fre
cuencias, Aumenta la disociacidn éseo-aédrea,



Fendiente por rizider en 1z

otoesclerdsls precos

10 0.A5klfa < LEH i{[r

~
°
b

b
g
o

e e HIRA YA (8048)
o :
]
ot

20 Jvo 2{;90

1 .
gFig. 2. fendiente pPr rigidez en le
Otoescleroeis precoz. Nbtese la ineli-~
acifn de i conduceifn afrea a fre~-
cuencias vejas con [rocos cambios por
1o demfis, y el descenso en 1lr corduc-
eifn Saca 2:2Khz, atribuible a l2 mues
ca de Cerneit.



PENDITNTE POR KASA
!

EN L4 OTQRSCLEROSIS

4 2 Kz 1K b0

HifeAssin, (&n JB) .
1
e
H
1
4
!

M

135" ote Leoo deoy

]

ig.3 Ferdienle wov aasa, superouest:
a 1l de rigides obdervsdsa en lua figu~
r& anberior,



- 49 -

3. A medida que se afinden elementos de friccién, conti-
ndan ceyendo los niveles de conduceidn aérea para tonos e
ros. Ambos, el de bhaja y el de alta frecuencia, siguen deg
cendirndo a 1o largo del intervalo, La disocinciédn Sseo -
nérea aumenta (fig. 4). Fn algwmos pacisntes, la superposi
cifn de uan leaidn atosclarética coclear (como en la espira
basal de la céclea) aflade un componente ulterior de elta -
frecusncia por conduccidn ésea y aérea (fig., 5). Los resul
tados de discrininacibén del habla empilezan a deacender ei
aumenta la afectacidn coclear, Sin embargo, una pérdida de
conduccidn aérea y Scea de las frecuencias eltas puede aser
puramente mecénica en su orizen (ofdo medio), ¥y no deberse
a lesién otoesclerftica coclear, Fn $al csso las puntuacig
nes de discriminacién del habla permanacen altas.

Aunque 1a disociacidn Gseoradres es el dato sudiolégico
cl4sico, hay ocasiones en las que estos datos no son niti-
dos. Una disociacidn muy pequeda , especialmente en las fre
cuenciad bajas, puede ger totalsent» falsa, como resultado
de respuestas de conduccidén fsea téctil. Sin embarso, puede
realmente ser mucho mayor que la medida debido a algunos -
provlemas inherentes a la prueba de conduccién fsea, No 8d
1o &8 necesario determinar la disocincién {problemas con-
ductivos frehite a cocleares), sino que hay que diferenciar
entre 1las lesiones conductivas otoeaclerdticas y las que no
10 eon ,
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DISOCIACION OSRO-ANREA DR #RECUENCIAS BAJAS

Una hipoacusia de conduccidn estd determinada principal
@ents por ls diferencia de niveles auditivos entre las con
ducciones adrea y dsea (I6) y se manifiesta tradicionalmen
te por la reepuesta Rinne negativa en la prueba del diapa-
sén, Con le introduccién de la audiometrfa de tonos puros,
le disociacién Sseo-aérea se ha convertido en 1a varacte-
ristica distintiva de 1a hipoacusia de conduccidn; de esta
forma, el Rinne negativo y la disoctacidn 8seo-aérea cons-
tituyen los dos criterios diagmésticos de las hipoacusias
de conduccidn.

En algunos casos ge observa un fenémeno especial que se
registra en la zona de las frecuencias bejas y se define -
como disociacidn §seo-adrea de las frecuencias.bajas, Pi{i-
de presentarse en forma continua (decreciente) o en forma
alslada fraguentaria, Se asocia a veces con respuestas Ri-
nne negativas a 123 y 2§55 Hz y con puntuaciones de discri-
minacién del habla sorprendentemente altas., Fuede observar
e de forma permanente (manifiesta) o aparecer gradualmente
(evolutiva) en un fieriodo de mases o aflos,

Hace algun tiempo, nosotros observamos que el primer -
signo de comienzo de remnquilosis tras la cirugfa del es-
tribo era con frecuencia la inversién de un Rinne positivo
& 250 Hz en un Rinne negativo, asunque las pruebas con dia-
pasones de 500 y 1.000 Hz permanecfan positivas y todavia
persistfa 1a disminucién de la disociacién bseo-aérea su-
diométrica. A medida que prozTmsabd-la anquilosis, las reg
puestas a 500 Hz y luego a I.000 Hz se negetizaban tembién
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e iban acompafiadas de reaparicidn de la disociamcién -
éseo-alrea, Este fenémeno ne confirmé después por las ob—
servaciones inversas de la estapedectomfa con éxito:a sa.
ber, que el cembio de Rinne negativo a positivo podfa ob-
servarse en las primeras semanas del poetuperatorio y apa-
recfa en ultimo término en lams pruebas con dispasones de -
tono bajo,

De ah{ surgld la idea de que el fndice més sensible de
la rigidez de la cadena osicular estaba representado por la
disociacién §seo~adrea a frecuencias bajs, como se observa-
ba en lasupruebas de diapasén de Rinne, Se intenté por to-
dos los medios alertar a los pacientes sobre el problema
de confundir la percepcién tactil con la acdstica cuando -
se realizaban pruebss de diapasén a frecuencias bajas, Con
nuestro creciente convencimiento de esta sensibilidad de la
disbciscidn Sseo-afrea a frecuencia baja utilizaron diapa-
sones de 128 y 64 Nlz. La mayorfa de estas observaciones se
comprobaron después por reproduccidn audiométrica de las -
disociaciones audiométricas a frecuencias bajas.

Es de la mayor importancie el grupo de pacientes otoea-
clerfticos en los yue la evidencia audiolégica demuestra ~
una lesién purapente neurosensorial, El estudio meticuloso
de la disociacién &seo-aérea para frecuencias bajas no sf-
1o nos permite detectar un componente conductivo en lo que
realmente es una lesidn combinada sino que a veces observa
mos también que la aparente lesién neurosenrorial no es re
al, Bsto ha sido repetidamente observado en afecciones del



-52 -

estribo en las que los niveles de conduceidn aérea pos-
toperatorias han alcanzado umbrales noriales a pesar de las
notables depresionms del nivel de conduccién Ssea preopera
toria (superando las inversiones en muesca de Carhart),

El reflejo estapedial ausente es una buena indicacidn -
de que hay fijacién real del estribo., Tos hallazgos de le
impedanciometrfa en la otoesclerosis coclear generalmente
8on normales,

El efecto on-off en la impedanciometrfa se observa sola
mente en el comienzo de la fijacién de la platina, Wiet y
Causse hen establecido que le timpanometrfa por ef mismae,
no es una bhena prueba para detecter la fijacidn del estri
bo. 51 la membrana timpénica es delgada, el tipo del timpa
nogrema serd alto adn con la fijacién estepedial significa
tiva (6I,87).

Si la otoesclerosis es coclear, la curva audiolégica -

puede mostrar una hipoacusia sensorineural pura.
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ESTUDIOS RADIOGRAPICOS

Radiograff{as simples esténdares

En toda exploracién otolégica son imprescindibles las =
radiograffas de la mastoides (proyeccidn de Schuller) y =
del conducto auditivo interno (proyececidn de Stenver),

Las proyeccihonss de Schuller y de Stenver son aconseja-
bles en todos los casos de otoesclerosis, con fines de diag
néstico diferenciael. Estes radiograffas pueden revelar un
queratoma (colesteatoma) latente insospechado, otomastoldji
tis supurativa no detectada, erosin del conducto acéstico
interno originada por un neurinoma del acdstico, esclerosis
del vértice del peflasco o alguna de las diversas lesiones
de créneo, como la enfermedad de Paget y el meningioma, que
pueden producir hipoacusfas similares a la de la otoescle-

rosis.

Politomografia

La valoracin més exacta de la cépsrula coclear puede ha
cerse con el uso de la tomograffs computada. Se han nresen
tado estudios que demueatran'que tanto la fase activa eomo
la inactiva de la otoesclerosis coclear pueden demostrarse
bien (47).

Ruenes reportd en el State of the Art Conference on ILa-
by rinthine Otoesclerosis, que el diagndstico de Otoescle-
rosis coclear debs confirmarse con un exsmen radiogréfico
espec{ficamente diseflado para la e6clea, incluyendo por lo
menos 2 diferentes posiciones politomogréficas, la AP obli
cua a 10° hacia el lado que se estd examinando y también -

en una proyeccidn axial., Combinando estas 2 proyecciones,
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Ruenes es capaz de demostrar las féreas conocidas més co
munmente afectadas por otoesclerosis (36),

‘Después de haber mencionado estos estudios, el método -
diagnéstico debe conaigierarse en cada paciente de acuerdo
a eu eintomatologfa y hallazghs audiométricos.
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DIACGNOSTICO DIFTRENCIAL

FEl diasnéstico de otoesclerosie debe confirmarse sola-
mente despuds que se hayan descartado otras razones para -
la hipoacusia progresiva,

Fl diapndstico diferencial mAs comdin de hinoacusia con-
ductiva, son la fijacién del martilio, otitis medias serosa,
enquilasis de la articulacién incudomaleolar, sindrome de
vander Hoeve (osteogénesis imperfecta), enfermedad de Pmget
timpanoesclerosis y lisis progresiva de la apdfisis larga
del yunque.

La timpanometria proporciona la via més @til de excluir
1la mayorfa de los casos, particularmente la otitis media -
serosa y la fijacidn osicular. La historia cIfnica es de
especial valor pars descartar infeccién dtica previa, trau
ma, historia familiar, etc. Alpunos sintomass pueden indicar
enfermedades sistem&ticas como la enfermedad de Paget, os-
teogénesis imperfecta o artritis reumatoide anquilosante,

ILa Bnfermedad de Faget puede fijer el estrivo, pero mée
frecuentemente engruesa los huesecillos en el tfmpano, 1i-
mitendo los movimiéntos, Esta fijacién osicular se acompa-
fia por dltimo de afeccién coclear. La afeccién de otras par
tes de humsos y la elevacién de la fosfatasa alcalina es la
clave del dimpgndetico.

El sfndrome van der Hoeve es una alteracidn generalizada
del tejido conectivo. Afecta el sistemn esquelético, lipa-
mentos, esclerdticos, y en un alto porcentaje de los caos,
la fijacién estapedial es similar a la otoesclerosis.Es una
enfermedad sutbsémica dominante con expresividad variable.
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Las esclerdticas azules, hipoacusia conductiva propresi
va y mfltiples fracturas, son loe puntos claves en este "=
diagndstico. )

La timpenoesclerosis es una degeneracidn hialina de 1a
'cioatriz tisuler que ocurre en la submucosa y en los lige-
mentos osiculares en la lémina propia de 1l membrana timpf
nica. lLa degeneracién hiamlina puede sufrir caleificacidn,.-

Feta enfermedad estd muy bien documentada como una secue
1la de 1la otitis media quefija la cadena osicular y puede re
conocerse quirirgicamente por una placa blanquesina (15,87).

Se debe siempre considerar la posibilidad de coexirten-
cia de neurinoma del acistico y otoesclerosis. Una hipoacu-
sia sensorineural progresiva unilateral de cambio sdbito o

.répido en la discriminacién, puede ser un signo de que ésto
puede estar ocurriendo (86).

h general, el diagndstico de otoesclerosis debe consi-
derarse basados en una historia clfnica cuidadosa y la ex-
ploracién otoneurolégica, incluyendo audiometrfa, timpano-
metrfa y otras pruebas especiales de diagnéstico.
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TRATANIENTO MEDICO

Se han propuesto varios tratamientos médicos en la oto-
esclerosie, Siebenmenn recomienda la terapéutica con fésfo
ro; firay el empleo de tiroxine, y en la literatura otoldgi
ca antigue aparecen otras téenicas médicas. Nunca hen apa-
recido comunicaciones sobre mejorfas de la audicién.

Tras un estudio:.de inversién de la halisteresis experi-
mental en la rata, Guggenheim y cols propusieron un treta-
miento de fosfato dicdlcico para la terapbutica mhdica de
la otoesclerosis, eabecialmente en las embarazadas que su—
fren este proceso con hipoacusia répidamente progresiva du
rante la gestacién. Aunque sus ensayos originales, experi-
mentales y clfnicos, fueron seguidos de estudioe a largo -
plazo, se acumularon gran cantidad de indicios clfnicos su
gerentes dé que la teraputica con fosfato dicdlecico y vi-
taminas parece guardar la progresidén de la otoesclerotis ~
en algunas constantes (especialmente de la Ffase coclear),
Al empezar esta terapfutica cédlcica, se obsérvé un descenso
. importente de las indicacionee de aborto terepéutico en mu
jeres con otoesclerosis., Como por entonces la cirugfa de la
fenestracién por otoeeclerosis estaba en plena vigencia.
esta pauta de tratemiento célcico se abandoné. ™n la actua
1idad es posible reconsiderar este método terapéutico en las
mujeres en edad de procrear y quizds en todos los pacientes
jévenes (menos de 20 affos). El objetivo bésico era el inten
to de convertir el proceso activo de otospongiosis en un -
estado otosclerético inactivo y lograr de este modo cierta
limitacién de 1a enflermedad capsular ética.
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.

n I952, en un estudio piloto sobre el empleo de la te-
rapéutica cortindnica en la otoesclerosis, foodhill no pu-
blicé mejorfas importantes de la audicién,

Shambaugh y Scott informeron acerca del empleo de fluo-
riro sédico para detener la evolucién del proceso, sobre to
do en la forma coclear, Shambaugh y cols aconsejsron wna -
dosis de 20mg de fluoruro sédico con cubierta entérica, dos
veces al dfa., Recomendaron afiedir 0.5g de gluconato sédico
dos veces al dfa y un cemprimido multivitaminico diario con
unidades de vitamina D, Este programae debfa mantensrse dos
aflos, Jos autores aconsejaron que si se presentsba hipoacu-
sia neurosensorial, signo de Schwartze positivo persistente
o evidencia politomogréfica de actividad focal mantenida o
aumentada, debfa incrementarse el fluoruro sédico hasta -
600mg al dfa. También recomendaron una dosis de mantenimien
to de I5-20mg dierios une vez que aparecfs la estabilizacién
clara del proceso,

n el ndmero de noviembre de I9756 de The Medical Tetter
salié una comunicacién sobre la terapéutica con fluoruros
de 1la osteoporosis; se decfa que podfa presentarse fluoro-
sis después de la ingestién prolongada de fluoruro en can-
tidades superiores a 20mg al dfa, El informe conclufa: "Jos
asesores de esta publicacién recomiendan que la toma de -
fluoruros de cualquier origen no debe superar los IOmg al
dfa."

Pn un editorkal de junio de 1977, "Fluoruro sédico en =
otospongiosis cooleai", Donaldson sefial§ que la PFood and
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Pug Administration no reconoce ningin preparado de flug
ruro sédico que proporeiones "una concentracién de ion flfor
mayor de Img por comprimido o cépsula en forma inocua y e-
ficaz para cualquier aplicacién.”

El fluoruro sédico no ha sido admitido para el tratemien
to de la otospongiosis. Donaldeson establece: " Antes de que
la Pood and Drug Administration admita al fluoruro de sodio
para el tratamiento de la otospongiosis coclear tiene que
disponerse de una evidencia suetancial sobre su seguridad
¥y eficacia que pueda presentarse a esta institucién y ser
evaluada por la misma, Hasta el momento, no se ha recibido
tal evidencia”.

Parece , nor tamto, que de necesitan mas datos para dar
validez sl empleo del fluoruro sédico en el tratamiento mé
dico de la otoesclerosis coclear. Bn el momento actual no
se ha dado una repussta decieiva sobre la terapéutica médi

ca radical o preventiva Qe la otoemclerosis.
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TRATAMIFNTO GQUIRURGICO

Historiae

El primer intento de tratar quirdrgicamente la otoescle
rosis consistié en abordar directamente el estribo, En I878
Kessel (despuée de las experiencias con Mach en 13870) "mo-~
vilizé" por primera vez un estribo fijado. Fn I89I, Miot -
comunicS los resultedos de més de 200 casos de movilizaci-
én del estribo con éxitos operatorios., Otros investigadores
también realizaron oparaciones del estribo, pero dado 1o -
contradictorio de los informes, 1la cirugfa del estribo se
gbandond en los comienzos del aiglo XX,

El segundo intento de tratar quirdrgicamente la otoscle

rosis coneintid en la fenestracién del laverinto, Fn 1397,
Pageow logr§ fenestrar el promontorio coclear. En 1893,Plo
derus sugirid la fenestracidn del conducto semiciroular ho
rizontal.
La cirugfa de 1la fenestracidn se desarrolld posteriormente
gracias a Jenkins en I913, Holmgren en I323 y Sourdille en
13930. En 1933, Lempert utilizé el accaso endoauricular y -
parfecoiond una téenica préctice en una sola fase, Su ver-
sién de la fenestracién del conducto semicircular fue el -
comienzo real de la actual etapa de la otocirugfa.

En diciembre de I952, Rosen reintrodujo la operacién de
Miot sobre el estribe, con algunas modificaciones. los tra
bajos de Rosen en la cirugfe de estabilizacién establecie-
rvon que la operacién de estribo era el tratamiento funde -
mental de la otoesclerosis., la movilizacidn fue segyida de
téenicas que comprendfen la extirpacifn de la base, De este
modo, la estapedectomfa se convirtié en el método fundamen
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tal de tmatamiento de la otoesclerosis. ILa opdracién de
fenestracién acaba siendo un procedimiento secundario y en
1a época actual se utiliza relativamente poco,

LA OPERACION DE PENESTRACION
DE LEMPERT

Ninguna discusién sobre la cirugfa de la otoesclerosis
puede ser completa sin una consideracién serfa acerca de -
la antigua fenentracidn del conducto semicircular del doc-
tor Julius Lempert para la otoesclerosis., Esta considera-
cién es fundamental, no s8lo por suimportancia histérica,
sino también por el papel que puede desempefiar en la otoci
rugfa futura., El otélogo tiene que estar familiarizado con
este método, ya que muchos pacientes que han sufrido fenes
tracién requieren observacién y cuidados postoperatorios,

Es interesante resumir las bases tedricas de Lempert pa
ra 1la operacién de fenestracidni

ILa otoesclerosis puede clinicamente curazrse ignorsndo -
el tumor otoesclerftico de la zona de la ventana oval que ~
inmovilizé la base estapedia; puede crearze una nueva ven-
tana oval en la cfpula quirdrgica del vest{bulo, que no es
un lugar de eleccién para la otoesclerosis y en la cual 8§
1o se han observado focos otoesclerdticos en su tipo fulmi
nante, Esta nueva ventana creada en la clpsula Stica del -
laberinto vestibuler sustituye a la ventana oval funcional
mente impedida y establece un nuevo meéanismo de conduccién

afrea qud permite & la perilinfa y ala endolinfa movilizar
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ge libremente de nuevo para trensmitir los sonidos con=
ducidos por el eire. Se convierte as{ la otoesclerosis olf
nica en una otoesclerceis libre de sintomas,

Jempert abord$ la feneatraci6n-por medio de un acceso en
doauricular. Se utilizaban los siguientes pasos, modificados
por fMoodhill,

I. Se realiza una incisién endoauricular simple.

2, Se lleva a cabo una exéresis de mastaidectomfa limita

da, suficiente para exponer la cipula del conducto semi

circular horizontal,

3. Conservando la piel de la pared del conducto, se 1lle

va a cabo la eliminacidén de la pared posterosuperior del

conducto §seo.

4, Se exponen la apéfisis corta del yunque, la articulg

cién incudomaleolar, la cabeza y el cuello del martillo

el ligemento maleolsr anterior, la apbfisis larga del -
yunque, la articulacidn incudostapedia, el tendén del -
misculo estapedio y el nervio de la cuerda del tf{mpano.

5. El yunque se separa de la cabeza del martillo y se =

elimina.

6. La cabeza y el cuello del martillo se corten, se se-

parsn del mango y se eliminan.

7. Se crea un colgajo timpanomeatal pediculado, compueg

to por la piel y el periostio que revieten el conducto

auditivo externo y la membrana timpénica.

8. Se manipula el colgajo de menera que se adapte a to-

das las elevaciones y depresiones de la herida mastoidea
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poetoperatoria, destinando su porcién ms: fine 2 cu-
brir la ventana que se va a crear,

9, La chpsula Ssea de 1la cpula del conducto semicircu-

lar horizontal se baja gradualmente hecla la capa 6sea

endéstica, hesta que se adelgaza y adquiere una transpa

rencia gris szulada y se crea una cdpula endéstica con

este aspecto. FL polvillo 6seo que se forma va eliminén

dose por irrigacidn con solueién salina y aspiracién.

10, Se extirpa la cdpula enddstica.

II, ¥l laberinto endolinf4tico, sin cambiar su posicidén

normal, se expone a la visualizacién . La ventana debe -

hacerse ten amplia como sea gosible, de unos 2mm de an-

cho y 6mm de largo.

I2,;El colgajo timpanomeatal se coloca en posicién de ma

nera que su gorcién més fina cubra la hendidura fenestra

da.

I3, Se tapona el colgajo y =e cierra la herida,

I4. Todo el taponamiento se retira el décimo dfa del pos

toperatorio,
Cirugfa del estribo

lEl método més frecuente para trater la otoesclerosis es
1a cirugfe estapedia. ¥n situaciones especiales puede es—-
tar indicada’la estapediblisis (movilizacidn) sin elimina-.
cibn de ninguna parte el estribo. Aunque la fenestracién
dal laberinto (operacién de Iempert) se utiliza rara vez en
la actualidad, los pacientes que han sufrido operaciones de

fenestracidn afn necesitan cuidados postoperatorins, Més -
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adelante, en ente mismo capftulo, se discuten algunos -
aspectos particnlares de la cirugfa del estribo tras la fe
nestracidén, y otros detalles relacionados con los pacientes
sometidos a ella,

Seleccién de caendidatos a la cirugfa del estribo

EL paciente con otoesclerosis, nivel de conduceién bsea
de 0-20 dB en les frecuencias del habla y nivel de conducei
én aérea de 35-65 dB, es un posible candidato a la opera-
cifn del estribo,

En general, esta operacidn esté indicada en todo pacien
te con otoesclerosis, independientemente de la edad, que -
presente una disociacidn §seo-adrea de por lo menos I5 dB
(especimlmente en las frecuencias bajas) y un resultado de
diseriminacién del habla del 604 o mejor, ¥y que no presente
contraindicaciones enatémicas o médicas generales en la tim
panotomfa exploradora bajo anestesia local.

Los nuevos instrumentos de timpancmetrfa y audiometrfa
de impedancia y las pruebas disgnésticas para la hipoacusia
conductiva, hacen muy exacta la valoracidén preoperatoria de
la otoesclerosis. La presencia de un efecto oclusivo indica
rfa el posible error diagnéstico o la fijacidn imcompleta.
Fl reflejo estapedio positivo sefiala alguna forma de seﬁdg
toaclerosis., El timpanograma de extremo sbierto revela dis
continuidad osicular. Fuede no existir disociacién §seo—-
afrea en las medidas convencionales de conduccién éseo mag
toidea, pero muchas veces podrd detectarse por medio de eg
tudios de conduccién 8seo frontal y del nivel decsgudeza =
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neurosensorials

Para los casos medios, el 1fmite superior del umbral de
conduccidn aérea deberfa ser aproximadsmente 80-35 4B, A ~
niveles de pérdida més altos serfa deseuble una mayor disg
clacién éseo-adrea,
Por ejemplo & 65 4B uns disocimcidn de 25, a 75 QB una de
35 y a 85 a8 una de 40. Fn la otoesclerosis avanzada los ~
criterios pueden ampliarse. Asf, un paciente con un nivel -
de conduccién 8sea incluso tan bajo como 40-45 dB y un ni-
vel de conduccién adrea de 95-I00 dB puede considerarse -
candidato a 1la cirug{a del estribo. Es necesario que exis~
ta una reserva coclear suficlente, medida por puntuaciones
de discrimgnacidn del habla. El propésito fundamental es la
restitucién de la funcidn coclear disponible incluso sunque
£sta no siempre puede amsegurar la posibilidad de ofr sin ~
prétesis, Estas son las 1fneas maestras y el otélogo con ~
experiencie hard las excepcionss que juzgue necesarias, ¥g
tas excepciones pueden comprencer los pacientes con histo-
ria evidente de otoesclerceis con resultados de diascrimina
cibén del habla muy pobres o nulos y niveles de conduccién
aérea en el 1{mite de 1la respuesta sudiomftrice, siemnre -
gue las pruebas diagndsticas de la hipoacusia de conduccién
revelen disociacién mensurable por conduccién dsea frontal,
¥ los estudice de nivel de agudeza neurosensorial y los de
impedancia demuestren ausencia del reflejo estapedio, del
efecto de oclusidn ausente, y timpanosrama adecuado.

Tos paclentes con pérdidas en el intervalo de 90" a 100dB
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y feserva coclear no mencurable en las puntuaciones de

disoriminacién del habla puede ser todavfa candidatos a la
cirugfa del estribo si los antecedentes sefialan una otoes-
cleroeis bien definida, espacialmente desde los puntos de
vista de progresién, signos audiométricos clésicos en el -
ofdo mejor (por lo general) e historia de respuesta previa
favorable a la amplificacidn con prétesis,
En estos casoe extremadamente avenzados, la cirugfa del es
tribo puede ser realmente valiosa, por la posibilidad de =
pestituir le audicidn solamente con el fin de utilizar prd
tesis auditiva en un of{do que enteriormente era por comple
to indtil,

“Decflogo" de la estapedectomfa y la estapedio-
plast{a de arco postrior

Existen IO requisitos bdsicos que se han de tener en cu
enta en todo intento de estapedectomfa, tanto de estapedio
plastfa de arco posterior como de estapedectom{s total con
técnicas protésicas., En las I normas siguientes se emplea
el término columela en gentido acdstico, Fuede ser el arco
estapedio posterior conservado o una prétesis pléstica o de
alembre ,

I. To primera operacién debe ser la dnica prevista para
ese ofdo.

El método debe restaurar el sistema osicular hasta un eg
tado cercano al fisioldgico normal.

2, La técnica de 1a ventana oval debe destinerse a eviter

la estimulacidn osteogénica, 1a periostitis y la granulomg
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tosis.

La extirpacién de la base debe ser atraumbtica,

Hay que cerrar inmediatamente la ventana oval con un in
Jerto mesodérmico.

3. En las téenicas de "sellado" de la ventena oval hay -
gque respetar las variaciones de los gradientes de presién-
de la perilinfa veastibular.

La causa principal de las ffstulas de perilinfa preco--
ces o tardfas es une presifén de la perilinfa anormalmente
alte, Esto puede deberse a una "permeabilided" del acueduc
to coclear anormel ¢ a una transmisién de presidn cefelorra
quidea (ILOR) no habitual, a través de la zona del conducto
auditivo interno.

Por tanto, a) es aconsejable un injerto de tejido y —w=
b) el paciente debe ser colocado inmediatamente con la ca-
beza levantada 30' para mantener baja la presién del ICR -
durante el proceso inmediato de curacién de lu membrana re-
donda y se ha de mantener esta posicién dursnte I8-24 horas,

4. La ventana oval debe estar en contisuided mucoea con
el mucopertpatio del yunque (cubierta de la columela),

Con la reconstruccién de la articulacidn incudostapedia
Yy el contacto inmedisto del mucoperiostio de la rama poste
risr con el injerto pericéndrico se garantiza la integrided
peridatica.

5., La columela debe realizarse selectivamente de forma-
que sirva para muchos decenios,

Ta columela sigue siendo virtualmente la misma que pre-
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senta el paciente al nacer, & saber, la mayor{a del ar-
co estapedio, Debe recordarse que puede necesiterse duran-
te 70 u 80 affos més. '

6. En la eleccién de 1a columela debe coneiderarse la -
. conservacién de la apdfisis larga del yunque, para evitar-
la presién isquémica,

En lo posible, deben evitarse las prétesis, para eludir
fuerzas "de éndulacién" inadvertidas,

7. El tendén estapedio debe coneervarse (si se es posi-
ble) para reducir al mfnimo el traumatismo acdstico.

EL tendén no se corte en el 80% de los casos.

8. La columela debe ser un transductor eficaz de la im-
pedancia en términos de masa,

En la técnica de estapedioplast{a de arco posterior, la
masa del arco posterior y del -fu.jerto pericdndrico es vir-
tualmente 1la misma que la del arco total y la base,

9, El sfculo y el utrfculo no deben aser vulnerables a -
las posibles consecuencias de barotraumas o presiones colu
melares retardadas.

* Bn esta técnica, el proceso de cicatrizacidn de la ven-
tana oval se facilita por medio del:injerto pericondrico,-

I0. La mucosa timpdnica y la cavidad aérea no deben - -
comprometerse con técnicas que tiendan a producir fibrosis.

Ya evitacidn de cuerpos extrafios y de esponja de gelati
na ahsorbible (Gelfoam) probablemente reduce al mfnimo la-
fibroais timpénica.



BSTAPEDECTONIA TOTAL (PROTESICA)

Ta extirpacién total del arco del estrivo y de toda o la
mayor parte de la base es el objetivo habitual da muchos =
otocirujanos. Nosotros la practicamos como téenica opcio -
nal en nuestra préctica (en menos del I5% de los casos) que
usamos cuando algunas condiciones anatémicas o patolégicas
contraindican la estapedectomfa parcisl,

Entre las indicaciones absolutas de la estapedectomfa -
total figuren: a) afectacién otoesclerdtica obvia de la ra
ma posterior, b) estrechamiento del nicho de la ventena —-
oval por coronas otoesclerdticas alrededor de la bage de 1a
cépsula 8tica o c) otoesclerosis obliterante que requiere~
un teladrado. Fn los casos de estrechez congénita del nicho
de la ventana oval, incluso la lesidén otoesclerftica ini--
cial puede deformar las ramas estapedias de forma que estas
hagan contacto directo con el promontorio. Bsto tiene por
consecuencia la deformacién por torsién y la fusidA fibrosa
de las ramas con el promontorio. Wsta fusién de las ramas-
puede ser la lesién fijante primaria m&s que una invasibne
de la plica otoeaclerStica por sl sola de la base,

Cuando es necesaria la eliminacién del arco estapedio,-
ésta sigue a 1la seccidn de la articulecién incudostapedia,
al corte del tendén y & la descomprenién de la base, El ar
co se fractura en direccidén cefflica o caudal y se retira
de la base, Se eliminan luego los dos tercios o tres cuar-
tos posteriores de 1la misma, igual que en la estapedioplas
t{a de arco posterior. Se utilize una "cenoa" de injerto -

pericéndrico pera cerrar la ventana ovel sbierta, En la ma
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yoria de los métodos de estapedectomfa total se emplea
una prétesis de cinta de tantalio y en algunos casos, un -
pistén de alambre trenzado.



71

MATERIAL ¥ METOIOS

El presente estudio fué realizado de menera retrospecti
va en 43 pacientes que acudieron a 1la consulta externa, del
Servicio de Otorrinolaringologfa del Hospital feneral de -
liéxico de 1a 5.S.4, en e} perfodo comprendido entre el mes
de septiembre de 1936 y el mes de septiembre de Y989,

Los criterios para la inclusidn de los pacientes en e~
te estudio fueron los sipuientes:

I, Pacientes de cuslquier eded y sexo con Dx. clfnico

de Otoescélerosis confirmado por estudios sudiométricos

y radiolégieos,

2,= Haber sido vistos por primera vez, en la consults -

externa del Servicio de Otorrinolesringologfa del Hospi~

¢tnl General de México 5.S.A., entre el mes de septiembre
de I936 y el mismo de I389,

3.~ No haber sido tratados previamente en otra institu~-

cibn.

4.- No cursar con otra patologfa otoldgica diferente &

la Otoesclerosis y sus complicaciones,

Criterios de Exclusién
Pacientes con diagndstico de Otoesclerosis no confirma-
 do.

Después de haber seleccionado a los pacientes que reu~-
nfan los oriterios de inclusién, =# procedid & solicitar al
archivo general del hospitsl, los expedienter de los mismos,
los cuales fueron revisados pers as{ obtener los datos ne-
cesarios integrados en nuesiro estudio, los cuales fueron
vaciados en hojas especiales de recoleccién (se anexa un ~
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ejemplo) pera su mejor enejo estudfietico,

RESULTATOS

De 1oe 48 pacientes estudiados, 33 (63.753) correspon~
dieron al sexo femenino, y I5 (31.253%) al eexo masculino;
con un rango de edades entre los IS y los 54 affos de edad.
(tabla I).

De el total de pacisntes, s8lo I3 (27.93:%) tuvferon an-
tecedentes familiares positivos, el momento de su primera
visita; los 35 restantes (72,3I%) neguron alsin anteceden-
te, (tahla 2).

Las manifestaciones clinicas més frecuentemente encontra
dns fueron: Hipoacusia, zodfenos, vértigo y tinitus (uni o
billaterales de acuerdo al ceso), (tablal).

Ios hallazgos audiométricos, mostraron en todos los ca-
20s hipoacusias conductivas mires o mixtes, con predominio
conductivo, ¥o se presentaron casor (e otoesclerosis cocls
an{tabla 4)

Desde #1 punto de vista radioldgico se encontraron ha--
llazgoa concluyentes eon &1 Dx de otoesclerosis en 40 cusos
(83.33%) y no concluyentes en sélo (16,56%)., Todos los pa-
cientes contaron con estudio politomosrdfico de ofdos, (tg
vla §),

Comentario:

Los resultados encontrados en asta astudin, perecen ser si
milares a 1los publicados en 1a literatura mundial acerca de

ésta enfermedad., Unicamente en el capftulo de antecedentes



“ASPECTOS CLINKICOS ¥ TERAPEUTICOS EN OTOESCLEROSIS®
H0JA PARA RECOLECCION DE DATOS

a).- PACIENTE: EXPEDIENTE:
b}.~ EDAD: SEX0:

C).= ANTECEDENTES FAMILIARES:

d).- HIPOACUSIA:

-Inticio: -Unilateral; -Lado:

-Bilateral: -Conductiva: -Neurosens:
e).~ VERTIGO:

~Inicio: -Evolucién: -Constante:

-intermitente: -0Objetivo: -Subjetivo:
f).- TINITUS:

-Inicto: -Evolucién: -Lade
g).- ACUFENO:

" <inicio: ~Evolucibn: ~Agudo:
-Grave: -Constante: -Intermitente:
-Unilateral: . -Lado: -Bilateral:

h).- DIAPASONES:
Rinné ~ 0D: 01: -Weber:
Otros:
i).~ AUDIOMETRIA:
0D: ~Grado:
0l: -Grado:
Impedanciometria:
0D Curva tipo: -Reflejo estapedial:
01 curva tipo: -Reflejo estapedial:
Jj}.- POLITUMOGRAFIA DE OIDUS: 0D:
0l1:

k).- OTROS: i
1).- PLAN (Si el paciente ya ha sido intervenido especificar):

MES: ARO:

BOSEIT4L GEBERAL DE WEXILY 3.3.4



SLASIFICACION TOR EDAD ¥ SEXO

EN 43 PACITNTES CON DX, DE

QTQESCLRROSIS .

EDAD SEXQ :

: "ASCULING ]ZEM’ENIh

11-20 aflor 4 6
21-30 aflos 7 14
31-40 safios 2 7
41-50 aflos 2 5
|51-80 sfios 1
TOTAL 15 33

TABLA 1



N 48 PACIENTE> OGN DX.
—----?———- - em—

DE OTOESCILEROSIS (&)

- e e e

No. CASOS #
POSITIVOS 13 27.08%
NEGATIVOS 35 72.91%
TOTAL 48 100%

TABLA 2




MANIPESTACIONES CLINICAS

¥AS FRECUENTEMENTE ENCONTRADAY

FN 48 PACIENTES CON DX DE

OTORSCT,EROSIS

SIG. Y SINT. | No. CASOS %
HIPOACUSIA a3 100%
AULPEROS 29 60.41%
VERTT50 14 29,16%
TINTTUS 9 18.75% |

R s s

TADLA 3



HALLAZGOS AUDIOMETRICOS TN CONTRADOS

EN 48 PACITNTTS OON DX. DE
OTOESCLEROSIS

TROBLFIA No.Casos %
PROBLEMA UNITATRRAT 2 4.16%
TROBLTMA BILATERAL 46 35,83%

- AR, yarente | 48 100%

WLOTD RATAPEDI AL Proaante] — R
SURVAL TIZC 2a 48 1007

TABLA 4




. BALLAZG0S “RADIOLOGICOS

EN 48 PAOIE‘!TF‘S .CON .DX

e et ittt vagim o

DF OTO".«SCLERO..»IS

HALLAZGOS Nao. CASQS %
CONCTUYENTFS 40 83,334
'NO CONCIUYENT®S 8 16.66%

TABLA 5
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femiliares, nuestros pacientes no mostraroa ese 505 de
positividad que se ha encontrads en otros nafses, sin em--
bargo creemos de vitsl importancia, realizar una bisqueds-
muy concienzuda en cualquier paciente con sospecha de la -
patologfa que nos ocupa de cada miembro de sus familisres,
pera asf{ poder detectar casos que quizas sean desconocidos

o se encuentren en efupas muy precoces de la enfermedad,
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CONCLUSIONES

I. ILa otoesclerosis es una enfermedad primeria de la -
cépsula laberfntica 8sea. La etiolopfa ec desconocida, aun
que es una enfermedad genética, autosémica dcminante de pe
netrancia variable,

2, Fn cuanto & 1a etiologfa, una teorfa muy aceptada re
cientemente es que los canbios en las fibras colézena pro-
ducen una reaccién autoinmune en contra de las capas endo-
condrales de la cépsula dtice, desarrollindose hipersensi-
bilided tipo II, ITI § IV, con produccién de comnlejos au-
toinmunes, produciéndose resorcién de hueso y la subzecuen

. te reformacién 48sea,

3, Los focos otoesglerdticos se encuentran més frecuen-
temente en la regidn anterior de la ventena oval (83-3n4),
en 1a regidn de la fissula ante fenestram, y en 20.lugar en
el nicho de la ventana redonda (30-50%),

4, W1 foco de otoesclerosis comienza siempre en el hue-
so endocondral avascular duro de 1a cépeula leber{ntica y
de ah{ se expande alcanzando el periostio, fijando el estri
bo, aleanza vl endosten del vestfLulo, canules semicircula
res o clelea.

5. Hay 4 estados en 1la formacién, desarrollo y progre--
sién de 1la lewiédn otoesclerdticai

a) Destruccién de hueso endocondral por osteocitos y =~
osteoc]astos,_produciendo espacios de reaqrcidn contenien-
do tejide fibrosc altamente vascular. Fstd causado por las
hidrolasas lisosomalee,

b) Pornacién de depdrsitos osteoides y de mucopolisacé-
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ridos dentro de la colfgena {ibroblAsticu de los espa-
cios de reabsorcidn produciéndose hueso basofflic~ raduro,

c) Repeticién del proceso de remodelacidn y mbeoreidén
¥y produceién de hueso nuevo acidéfilo mfs maduro con metriz
leminada.

d) Pormacién de hueso acidéfilo medianesmente minerali-
zado con aggjecto en moseico por la aparicién de patrones -
irregulares de resorcién y formacién de hueso asociado en
el depdsito de tejido pgreso en los espacios medulares,

6. La vascularidad es un factor importante en la patolo
glu de la otoesclerosis. Fl foco construye sus propios ca-
nales vasculares que se anastomosan con los capilares y ve
nas del laberinto 4§seo,

7. las lesiones otoesclerdticas pueden ser actives o w—
inactives y encontfarse miltiples lesiones en un mismo hue
so temporal en estados diferentes de actividad,

8. La otoeaclerosis, de mcuerdo al sitio de afeccién se
clasifica en ; &) clfnica: hay fijacién del estribo, b)Eig
tologfa : no hay fijacién del estribo, c) coclear: se invo
lucra el endosteo de la céclea sin fijacién del estribvo.

d) capsular: invasién extenca del proceso ptoesclerdtico
que fija el estribo e invade im cdclea.

9. La otoesclerosis coclear pura se ha reconocido como
causa de hipoacusia sensorial pura. Euta se relaciona con
la centidad de Area del ligemento espirsl afectado en la o-
toesclerosis coclear.

I0. Hey células con numerosos lisosomas en les fress de
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resorcidn del foco otoesclerftico con abundantes enzie
mas hidrolfticas y se he demestrado de que estas constitu
yen el factor primario del desarrollo del foco otoesclers-
tico. Las células probablemente sean osteocitos sltarados
o histiocitos. La tripsina es la causa directa del deterig
ro coclear, La alfa-I-antitripsine actfa inversamente a la
tripsina. Ta alfu-2-meeroglobulina es la feguladora de la
accién de 1a tripsina,

IX, El fluoruro de sodio actda inhihiendo las enzimas =
hidrolfticas y proteolfticas del Foco otoespongidtico, més
que convertir el foco otoesponsidtico en otoesclerdtico.

I2. La hidrpésfa endolinfdtica se asocia a otoesclerosis
més cominmente de 1o que previamente se crefa y se conside
ra como una de las principales causas de vértigo en la otg
esclerosis.

I3, No existe una etinlogfa comin entre 1la otoesclerosis
y 1a osteogénesis imperfecta. Son dos entidades patolégicas
diferentes y las alteraciohes enzim&ticas de cada una de =
ellas tienen un alelo anormal diferente.

I4. Para logrer un diagnéstico adecusdo de la otnescle-
rosis, deberemos echar mano de nuestro enflisis clfnico asf
como de estudios peraclfnicos como lo son, sudiometrfas, ra
dioagraffes simples y politomosraffas de ofdos.

15. Actualmente el tratamiento quirdrgico més utilizado
para los casos de otoesclerosis eatepedisl, es la Wctapedeg
tomfa total,

15, Nuestro estudio mostré nemejanzas con las publicacig
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nes mundiales acarca de la anfermedad, %1 predominio de
sexn zo esteblecid en relacidn aproximada 2:I inclinéndose
hacia ) femenino, Tl rango de adades de nuestros pacientes
estuvo entre los IS5 y 54 aflos , con la mayorfa de casos con
ductivos entre los 2I y Jos 30 afios., La hipoacusia fué la
manifestacién més frecusntemente encontrade en nuestro gru
po. Los antecedentes femiliasres positivos se encontraron e
unicamente en un 27.88%4 de nuestros pacientes,
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