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INTRODUCCION

La hipoacusia progresiva, es un problema comun social y de salud en la
osteogénesis imperfecta, (1) la cual es una enfermedad genética del tejido
conectivo, caracterizada por disminucién de la masa 0sea, fragilidad y deformidad
de los huesos, pérdida auditiva, fragilidad y decoloracién dental (dentinogénesis
imperfecta), escleras azules, hiperlaxitud de ligamentos y alteraciones de la piel
(2). Es causada por mutaciones en uno de los 2 genes que codifican la molécula
de colageno tipo | (COL1Al, y COL1A2) (3). Genes 17 y 7 respectivamente (4).
El dafio auditivo es un hallazgo importante en la osteogénesis imperfecta, la
hipoacusia es progresiva y generalmente mixta. (5,6)

La disminucion en la audicién se ha reportado en muchas ocasiones como un
sintoma importante en la osteogénesis imperfecta. (7). Una variedad de
definiciones de la perdida auditiva y métodos para examinarla se han encontrado y
propuesto. Los grupos de sujetos afectados, usualmente no representan una
muestra. (8)

Un hallazgo inesperado en estudios impedanciométricos en pacientes con
osteogénesis imperfecta fue la admitancia extremadamente alta y la membrana
anormalmente movil.

Existen algunos estudios donde se ha demostrado esta movilidad anormal debido
a que la capa fibrosa de la membrana que tiene el mismo origen embriologico de
la esclera sea la causa de la extrema movilidad ya que es acusticamente menos
rigida que la normal en casos con osteogénesis, la posibilidad de cambios en las
interconexiones entre las fibras circulares y las radiales. (9)



OSTEOGENESIS IMPERFECTA

ANTECEDENTES

Los sintomas clasicos de la osteogénesis imperfecta fueron descritos por primera
vez por Adair-Dighton en 1912. (1)

La triada fue confirmada por Van Der Hoeve y Kleyn en 1918. (1)

Afecta a uno de cada 20.000 nacidos y pueden diferenciarse cuatro formas de
enfermedad diferentes con distintas herencias.

CLASIFICACION

TIPO I. Forma leve en la que la hipoacusia aparece a finales de la primera década
de la vida o inicio de la segunda progresando hasta ocasionar una hipoacusia
moderada hacia la tercera década de la vida. En un inicio la hipoacusia es
conductiva pura para hacerse mixta a medida que avanza la edad (4) El proceso
implicado es la ausencia del desarrollo de la capsula periostal. Por lo que la
hipoacusia en estos pacientes es bilateral y simétrica.

La cadena de los huesecillos de estos pacientes puede mostrar anomalias
multiples que van desde adelgazamiento hasta la ruptura de los mismos
afectdndose fundamentalmente las curas del estribo la apdfisis descendente del
yunque, pudiendo ser sustituidas estas estructuras por tractos fibrosos. (4)

La herencia es autosémica dominante con penetrancia variable y constituye la
forma mas frecuente de la enfermedad.

Las fracturas (presentes en el 60% de los pacientes con esta forma de
enfermedad) aparecen durante la infancia desapareciendo con la pubertad.
Afectan a huesos largos. Las esclerdticas azules son la manifestacion mas
frecuente del sindrome (aparecen en el 90% de los pacientes) y es consecuencia
del adelgazamiento extremo de las esclerdticas lo que permite ver los pigmentos
coriorretinianos azulados.

Tipo Il (O enfermedad de Vrolik). Es una forma extremadamente severa de la
enfermedad que aparece en los primeros momentos de la vida con mdltiples
fracturas (incluso intradtero). Suele ocasionar la muerte en las primeras semanas
de vida. La herencia es autosOmica recesiva y estos pacientes presentan, como

en la forma anterior, escleréticas azules.



Tipo lll Es una forma clinica en la que la enfermedad muestra una agresividad
intermedia entre las formas | y Il. Se hereda de forma autosdmica recesiva y al
contrario que lo que ocurre en la forma Il es compatible con la vida aunque
también puede presentar fracturas mduiltiples al nacer. Las esclerdticas son
azuladas en las primeras etapas de la vida pero luego se vuelven blancas. La
hipoacusia no es frecuente en esta forma.

Tipo IV. Trasmitida de forma dominante. Los pacientes afectados presentan
escleréticas normales. Raramente desarrollan sordera y si lo hacen es a una edad
avanzada. También esta descrita una forma de herencia recesiva.

El diagnostico de todas estas formas del sindrome es esencialmente clinico pero
puede realizarse un diagnostico genético intraldtero en los casos que existan
antecedentes familiares.

El tratamiento de la hipoacusia en estos pacientes es sumamente controvertido
fundamentalmente en lo que se refiere a la indicacion de estapedectomia puesto
gue no siempre existe fijacibn del estribo. Para algunos autores con series
importantes y seguimientos de hasta 17 afos la realizacion de estapedectomias
no plantea ninguna dificultad técnica y los resultados funcionales son buenos a
corto y largo plazo, otros por el contrario niegan cualquier posibilidad quirdrgica

debido al mayor riesgo de la cirugia sobre el estribo en estos pacientes.



HIPOACUSIA EN OSTEOGENESIS IMPERFECTA

El dafio auditivo es un hallazgo importante en la osteogénesis imperfecta, la
hipoacusia es progresiva y generalmente mixta. (5,6)

La hipoacusia fue reconocida por Adair-Dighton en 1912 en un miembro de una
familia con osteogénesis imperfecta. Posteriormente Bronson y van der Howve y
Kleyn reportaron la misma asociacion. Bronson sugirié el deposito de calcio en el
oido medio era la causa de la hipoacusia. (6)

Estudios posteriores confirmaron que los defectos conductivos eran debidos
particularmente a anormalidades del estapedio, y era una causa comun de
hipoacusia en osteogénesis imperfecta pero muchos pacientes ademas tenian
componente sensoria, y una minoria perdidas puras sensorineurales (11)

Algunos estudios implican que la proporcion de la perdida audtiva aumenta con la
edad en un 100%(6)

La hipoacusia se reporta que ocurre entre la segunda y la tercer década de la vida
0 antes. Todos los tipos han sido reportadas - conductiva, mixta y sensorineural —
Estiman la frecuencia de hipoacusia en un rango del 26% al 60% (12)

La hipoacusia en nifios con osteogénesis imperfecta es menos frecuente que lo
gue generalmente se sospecha. De cualquier manera se recomienda realizar un
estudio audiométrico en pacientes con osteogénesis imperfecta a pesar de que no
tengan sintomatologia a la edad de 10 afios y cada 3 afios posteriormente. (3)
Riedner et al (13) notaron que en la quinta década los pacientes presentaban
hipoacusia. Garresten (14) estudio 142 pacientes y encontré que el 50%
presentaban perdidas auditivas mayores a 30dB.

La perdida conductiva en este sindrome es atribuida a la poca movilidad del la
platina del estapedio. La fractura de la crura del estapedio y la atrofia pude
contribuir a la perdida conductiva

Berger et al y otros noto osificacion de la capsula otica las paredes 6seas en el
oido medio, las fractura o microfracuras se encuentran en el estapedio, en el

maleolo y capsula otica.



TIMPANOMETRIA EN OSTEOGENESIS IMPERFECTA

En pacientes con osteogénesis imperfecta los timpanogramas normales en
presencia de hipoacusia conductiva o mixta se han reportado con disminucion de
la movilidad de la cadena oscicular. (15)

Los timpanogramas tipo As con hipoacusia conductiva o hipoacusia mixta sugiere
rigidez oscicular. Existen estudios en pacientes con osteogénesis imperfecta y de
estos 16 de 26 oidos con hipoacusia conductiva tienen timpanogramas normales.
Cuatro de los 26 oidos con hipoacusia conductiva o mixta tienen timpanogramas
As. Los hallazgos timpanometricos sugieren una disminucién de la movilidad de la
cadena osicular en un 73.9%. Otros 6 oidos con hipoacusia mixta o conductiva
tiene timpanogramas tipo Ad, que indican hipermobilidad de la cadena oscicular o
de la membrana timpéanica. Dos de los timpanogramas Ad se encontraron en oidos

con hipoacusia conductivas en graves y audicién normal en agudos (12)

ESTUDIO TIMPANOMETRICO DE 50 OIDOS EN 25 PACIENTES CON HIPOACUSIA Y
OSTEOGENESIS IMPERFECTA

Sensorineural 19 1 T p— 3
Conductiva 10 6 2 2
Mixta 16 10 2 4
Normal 5 5 | e

Un hallazgo inesperado en un estudio impedanciometrico, en pacientes con
osteogénesis imperfecta fue la admitancia extremadamente alta y la membrana
anormalmente movil.

En otros estudios de osteogénesis imperfecta y Timpanometria se ha demostrado
gue la movilidad de la membrana timpanica es anormal, 3 de 5 casos han
presentado admitancia muy alta sin presentar pérdida conductiva. Y al parecer
existen dos explicaciones para la presencia de admitancia elevada. Una debido a

lo delgado de la membrana timpénica o a cambios en las estructuras de los



huesecillos debido a la osteogénesis imperfecta. Por lo tanto se cree que la
movilidad tan elevada de la membrana se debe a cambios inertes de la misma.
Puede ser que la capa fibrosa de la membrana que tiene el mismo origen
embriolégico de la esclera sea la causa de la extrema movilidad ya que es
acusticamente menos rigida que la normal en casos con osteogénesis, la
posibilidad de cambios en las interconexiones entre las fibras circulares y las

radiales. (9)

PRESION DEL OIDO MEDIO

Debido a la presion diferencial entre el aire en el espacio del oido medio y el de los
tejidos circundantes, una pequefia cantidad de gas es absorbida continuamente a
través del revestimiento mucoso, esto corresponde a un descenso de presion del
oido medio de aproximadamente 50mm de agua por hora si la trompa esta
cerrada. La mayor parte de esta absorcion de aire se produce a través de la
mucosa de la pared del promontorio; esta absorcibn no uniforme del gas se
explica por la presencia de una mucosa menos vascularizada en las celdas
mastoideas separadas con las del oido medio.

El sistema celular mastoideo debe ser considerado como un reservorio de aire;
dependiendo de la normal distribucion de las células mastoides, el volumen de
este reservorio varia en los distintos oidos.,(16)

IMPEDANCIA ACUSTICA

Fendmeno general de todos los sistemas vibrantes una resistencia a la vibracion,
a la oscilacion, compuesta de elementos variados que presentan relaciones
definidas; la influencia de estos factores variara con la rapidez del movimiento, es
decir con su frecuencia.

La intensidad sonora esta relacionada con esta relacionada con la impedancia
acustica del medio y la presién sonora, de donde se deduce que la impedancia
acustica del medio es una constante que relaciona la presion con la intensidad

sonora y es propia de cada sustancia en particular.(16)



| =P2/Z donde |

intensidad sonora

presion sonora

impedancia acustica del medio

Factores que intervienen
1. Masa del aparato oscilante (proporcional al peso del objeto).
2. Elasticidad o rigidez (depende de la longitud, espesor y resistencias propias
de la membrana).
3. Frotamiento o friccibn (que podra manifestarse como una resistencia al
desplazamiento).
Al ser la impedancia la resistencia al movimiento vibratorio, la masa —siempre
favorecedora de los tonos graves se opone a la aceleracién del ritmo y controla los
tonos agudos, la rigidez favorece a estos ultimos oponiéndose a los graves.
La accidon contraria de estos dos factores es reunida bajo un solo elemento
llamado “reactancia” cuya formula es la siguiente:
M f — s/f
Cuando m f es igual a s/f los dos factores se anulan; es el “punto de
resonancia”,en el cual la energia necesaria a la vibracion de oscilacién es minima.
De esta manera la formula de la impedancia acustica es igual a:
Z =12+ (mf-s/f)2 donde:

r = friccidn

m = masa

f = frecuencia
S = rigidez
Por lo tanto:

1. La resistencia al paso del sonido es mayor cuanto mas grave o pesada sea
la masa y cuanto mas agudo sea el sonido.

2. La resistencia es mayor cuanto mas grande sea la rigidez y cuando mas
grave sea el sonido.

3. La resistencia mayor cuanto mas intensa sea la friccion o roce,

independientemente de la frecuencia del sonido.



La impedancia especifica es siempre relacion entre la presion sonora y el
desplazamiento del volumen y elasticidad de la superficie en un medio de
trasmision de ahi se infiere que la impedancia acustica es el cociente entre la
presion sonora y el valor del volumen desplazado. La unidad de medida, es el
ohms acustico. (16)

Todas la medidas efectuadas en impedancia audiométrica relacionan los cambios
de presion en el canal auditivo externo o en respuesta al sonido introducido en el

oido homolateral o contralateral de acuerdo al instrumento utilizado.

Impedancia z Total oposicion al flujo de energia Extremadamente limitado.
Solo se usa cuando es

muy alto o muy bajo

Admitancia Y Total flujo de energia, inverso a la
impedancia

Reactancia X Almacenamiento y retorno de energia

Susceptancia B Flujp de energia asociado con la

reactancia, pero inversa ella

Reisistencia R Oposicién al flujo de energia debido a la
disipacion

Coductancia G Fluo de energia asociada con la
resistencia

Complacencia C Inverso al endurecimiento o rigidez,

principal componente de la reactancia a
bajas frecuencias

Timpanograma T Gréficos relacionados con la regresion de
aireyconZ, Y, X,BoC.

Reflejo acustico AR Contraccion del musculo estapedial

detectada por cambiosen Z, Y , X, B o C.




PUENTES DE MEDICION

1. Puente acustico de Schuster.
2. Puente acustico de Zwsilocki.

3. Puente acustico de Metz y Terkildsen

Puente acustico de Schuster

Consiste:

Un trasductor electroacustico montado en dos tubos simétricos (A y B) y calibre
idénticos. Sobre este un tubo pequerio calibre (Y) conecta el tubo A con el B. Este
tubo en puente tiene forma de Y su tercera rama o rama distal, va conectada al
oido del examinado por medio de tubos flexibles semejantes a los de un
estetoscopio 0 bien va a conectada un micréfono monitor. La vibracion que

produce el trasductor se propaga hacia los extremos de los tubos Ay B

% E1 f AL OfDO DEL -+
PR “ = | EXAMINADOR
. hlides |"'_
LIRS
Y s
A | L B €
m FIELTRO
CAE. = : -
= oy
N a IMPEDANCIA

VARIABLE

Diagrama del puente acustico de Schuster. A y B, tubos simétricos. E, trasductor.
Y, puente acustico. C:A:E:, conducto auditivo externo.

Al salir del tubo A cuyos extremos van conectados al conducto auditivo externo, el
sonido se refleja parcialmente al timpano y efectuar el camino inverso formandose
una onda patrén cuyas condiciones dependen de la impedancia del timpano. En el
tubo B sucede el mismo fendmeno y cuando la impedancia variable se equipara a
la desconocida, la oda resultara idéntica pero la fase opuesta a la del tubo A. esto



se explica porque | reflexionarse el diafragma con el lado convexo hacia el tubo A
se produce en este sector una compresion.

Cuando el diagrama se mueve hacia el tubo B, ocurre una compresion en este y
una descompresion en el A. Las ondas de los tobos principales, A y B, generan
ondas secundarias en el tubo en puente Y. Estas ondas se anulan cuando son
iguales en los tubos A y B, pero de fase contraria. Quiere decir que en estas
condiciones en la rama distal de tubo Y se apagara el sonido de prueba, dejando
de oir el examinado o dejando de captarlo el micréfono monitor. Es decir que
cuando mediante modificaciones de la impedancia variable se logra reproducira la
impedancia a medir, se extinguira o caera notablemente el sonido y es entonces

cuando se efectla la lectura de los valores de impedancia.(16)

Puente acustico de Zwislocki

Al efectuar la medicién en la forma antes dicha surge el inconveniente de que
entre el extremo del tubo A de el timpano existe un cierto volumen de aire cuya
impedancia se sumara a la del timpano. Por lo que este impedanciometro viene
provisto de una camara de volumen variable (V1) en el extremo del tubo B, de
manera que el volumen aéreo expresado en cm3 que se encuentra entre el
extremo del tubo A y el timpano se agregara en el extremo del B equilibrando asi
el sistema. Por este motivo es necesario efectuar la determinacion de este
volumen aéreo residual entes de la medicion, para lo cual se coloca el especulo
con que viene provisto el aparato que se adapta al tamafio del conducto mediante
unos suplementos de plastico para obtener el cierre hermético de este. Se sujeta
firmemente al conducto y con una jeringa se vierte alcohol hasta llegar al borde
distal del especulo . El volumen de los adultos varia entre 0.4 y 1.2 cm3. Una vez
extraido el alcohol del meto, el extremo del tubo A se introduce en el especulo
guedando los bordes terminales de ambos a la misma altura. Se efectia la
medicién se manipulan los controles de resistencia (R) y complacencia (V2) hasta
que el examinador deje de percibir el tono de prueba, o compruebe su
desaparicion en el registro grafico. Las determinaciones de impedancia se
efecttan en las frecuencias 250, 750 1000 y 15000 cps. (16)
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ESPECULO

Diagrama del puente acustico de Zwisloki. A y B, tubos simetricos. E, transductor.

R, resistencia. V1 camara aerea variable. V2 complacencia Y, puente acustico.

Puente aclstico de Metz.

Se conecta al oido. A la derecha del paciente se coloca un audidmetro y un
teléfono usados para la produccion de los reflejos del masculo intraaural. El
puente consiste en un tobo (B) cuyos extremos estdn cerrados por las
impedancias a ser comparadas. La membrana telefénica (M) suena para cado
lado. Cuando la impedancia es la misma en los dos planos situados
simétricamente en relacién a la membrana telefénica aparecera un nudo (node) de
presion en (A), ya que las ondas sonoras llegaran a este lugar con la misma
amplitud, pero con diferencias de fase de 180° debido a los movimientos de la
membrana telefénica. Por medio de dos tubos de auscultacion y un tubo de vidrio
en forma de Y, los oidos del examinado estan conectados con (A) (lugar
indicador), de tal forma que este simplemente tiene que variar la impedancia
estandar o la resistencia relativa, hasta que el sonido desaparezca. Un cambio en
la tensién de la membrana timpanica modificara el balance del sistema y el tono
volvera a ser percibido. Para poder decidir si una contraccion de los musculos
timpanicos se produce o no, el puente de medicibn es empleado como

aeroindicador sensible (16)

11
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Diagrama del puente acustico de Metz A, lugar de auscultacion. B, tubo. M,
membrana telefénica. Ol., oido izquierdo



TIMPANOMETRIA

La Timpanometria es la medicion de la imitancia acustica (admitancia e
impedancia) en el conducto auditivo externo como una funcion de la presion de
aire dentro de dicho conducto (ANSI, S3.39-1978). (17)

Un timpanograma es una expresion grafica de los datos obtenidos por

timpanometria. (17)

PRINCIPIOS BASICOS.

Impedancia es la medida de la oposiciéon que el sistema de transmisién del oido
medio ofrece al flujo de energia acustica. (18) La admitancia representa la medida
de la facilidad con que dicha energia acustica fluye por el oido medio. Todos los
instrumentos disponibles en la actualidad miden la admitancia acustica.

La admitancia (y) de un sistema puede medirse si se aplica una fuerza conocida
(F) y se mide la velocidad resultante (V). Si se aplica igual fuerza a dos objetos,
aguel con mayor admitancia se movera mas rapido que el que tiene menor
admitancia.

El conducto auditivo y el sistema de transmision del oido medio contienen
elementos mecénicos y elementos acusticos. Como se demuestra en el diagrama,
tres elementos — distensibilidad, masa y friccion- dentro de un sistema mecano

acustico, ofrecen admitancia (18)
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La mayor parte de instrumentos de admitancia que incorporan una sonda para
tonos unicos de baja frecuencia 226 Hz mide solo la magnitud de la admitancia
acustica (Y). Dado que en bajas frecuencias los oidos normales e incluso los
patolégicos muestran dominio de rigidez, se ignoran las participaciones de masay
friccion.

Los primeros timpanogramas, dados a conocer pro Terkildsen y Thomsen en
1959, fueron desarrollados originalmente para estimar la presién del oido medio.
Los volumenes encerrados de aire en el conducto auditivo y en el espacio del oido
medio representan distensibilidades acusticas. La admitancia que ofrece un
elemento que tiene un elemento distensible (o por el contrario rigidez) se conoce
como susceptancia distensible y se designa como B. La porcion flacida del
timpano, los huesecillos y la perilinfa del caracol son ejemplos de masas
mecanicas. Las estrechas luces del sistema de celdillas mastoides representan
masas acusticas. La admitancia que ofrece un elemento de masa se conoce como
susceptancia de masa y se denota como -(Bm). La susceptibilidad de
distensibilidad (Bc) y de la susceptancia de masa (Bm) comprenden los

14



componentes desfasados de la admitancia acustica. El tercer elemento disipa o
absorbe la energia acustica debido a la fricciébn. Se observa friccion mecénica en
membranas, tendones y ligamentos del oido medio, La conductancia (marcada
con G, es el componente en fase de la admitancia.

El sistema de transmisién del oido medio se describe como rigidez controlada a
bajas frecuencias. Las patologias de oido medio que incrementan la rigidez, como
presién negativa o liquido en el odio medio y otosclerosis, tienen el maximo efecto
sobre la trasmisién de sefiales de baja frecuencia se denominan rigidez en
declieve. (12)

Timpanogramas a 226Hz

Conforme la presion del aire e el conducto auditivo, se acerca a la atmosférica (0
daPa) se incrementa el flujo de energia hacia el oido medio, y la admitancia se
incrementa a un valor o pico.

Presion en oido medio. El pico del timpanograma se observa cuando la presion en
el conducto auditivo es mas o menos igual a la presion del oido medio. Si el
funcionamiento de la trompa de Eustaquio es adecuado, el pico se observa cerca
de 0.

Procedimiento por el cual se pueden determinar los cambios de la complacencia
de la membrana del timpano y de la cadena osicular por la variada presion de aire
en el conducto auditivo externo.

200 mm de H20 son introducidos dentro del conducto auditivo externo obturado, a
esta presion hay efectivamente una prensa de sujecién sobre la membrana del
timpano y la cadena osicular: a este punto se lo denomina punto de maxima
complacencia.

En el oido normal varia entre +50 -50 de presion de agua. Se deduce que esta es
la presion de aire en el oido medio

La presion en el canal auditivo externo es gradualmente recudida a -400 mm de
agua. De nuevo hay un cierre efectivo en el sistema, ningin sonido es absorbido

por la membrana ni por la cadena osicular.
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Para graficar la complacencia de la membrana timpénica y de la cadena osicular
se utiliza un eje de coordenada en donde la linea vertical representara la
complacencia y el eje horizontal la presibn de aire. Asi se obtiene el

timpanograma.

Presién en oido medio: El pico del timpanograma se observa cuando la presion en
el conducto auditivo es mas o menos igual a la presion del oido medio. Si el
funcionamiento de la trompa de Eustaquio es adecuado el pico se observa cerca
de 0 daPa; sin embargo, si en el oido la presion es negativa, entonces el pico
timpanométrico se presenta cuando se aplica una presion negativa similar al
conducto auditivo sellado. Por tanto , la presion del conducto auditivo
correspondiente al pico timpanométrico brinda un estimado de la presion del oido
medio

TIPICAMENTE LA PRESION NORMAL DEL OIDO MEDIO SE ENCUENTRA
ENTRE +50Y -100 daPa.

Examen del volumen fisico. Con el timpanograma también es posible estimar el
volumen del conducto auditivo. La admitancia que se registra en la punta de la
sonda (Y sonda) representa la suma de la admitancia del volumen del conducto
auditivo (Yca) y el oido medio (Yom) ; esto es, Y sonda= Yca+ Yom. Sin embargo
elevadas presiones negativas o positivas el timpano se torna muy rigido y la
admitancia del oido medio se reduce a 0. Si la membrana timpanica esta
perforada, el volumen estimado sera > 2.0 cm3 en nifios y >2.5 cm3 en adultos,
debido a que en tal circunstancia el volumen influye el del conducto auditivo mas

el espacio del oido medio y las celdillas neumaticas (19)
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Admitancia acustica maxima compensada. También con el timpanograma es
posible estimar la admitancia del oido medio sin los efectos del conducto auditivo.
La admitancia registrada en la punta de la sonda representa la suma de la
admitancia de conducto auditivo y oido medio. Cuando a la admitancia del
conducto auditivo a 200 daPa se le resta el valor pico o maximo de admitancia
media en la sonda, es posible establecer la admitancia del oido medio solo; esto
es, Y om = Y sonda — Y ca. Este calculo se denomina admitancia estatica
compensada maxima a 226 Hz promedia es 0.5 mmhos acusticos en nifios y
0.8mmhos acusticos en adultos y 90% de los sujetos normales presenta entre 0.2
y 1.4 mmhos acustico. El empleo clinico de la admitancia estatica ha despertado
mucha controversia debido a la gran amplitud de variabilidad normal y sobre

posicion con poblacién enferma.
Ancho y gradiente de Timpanometria:

Los timpanogramas bajos o de tipo ancho se han vinculado con presencia de
liguido en oido medio. La amplitud timpanometrica se informa en daPa. Los
valores normales para dicha variable oscilan entre 50 y 150 daPa.
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Tipos de timpanograma de 226 Hz

Identificados por Liden y Jerger:

Un timpanograma A es normal. La admitancia pico es normal en cuanto a amplitud
(esto es estética) y presion. Una admitancia pico cercana a 0 daPa concuerda con

un funcionamiento normal de la trompa de Eustaquio.

Tiene dos subdivisiones. El tipo As: que es similar al timpanograma excepto en su
amplitud maxima o admitancia estatica, se encuentra reducido, fenémeno tipico de

rigidez anormal en el oido medio causada por otosclerosis.
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El tipo Ad muestra también una morfologia timpanométrica y presion en oido
medio normales, pero la admitancia pico es anormalmente alta. Este incremento
en la amplitud guarda relacién con discontinuidad osicular o patologia del timpano,
como la que se observa en membranas neoformadas o placas de

timpanosclerosis.
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El tipo B es un timpanograma plano caracteristico de liquido en oido medio,
perforacion de membrana timpanica, permeabilidad de un tubo para igualar
presione o cerumen impactado. Las mediciones de volumen fisico pueden ayudar

a diferenciar entre estos trastornos.
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Los timpanogramas tipo C se caracterizan por picos de presiones muy negativas,
tipicamente -150 daPa. Si recordamos que la transferencia maxima de energia
acustica sucede cuando hay una presion diferencial de = a lo largo de la
membrana timpanica, un pico negativo en el timpanograma sugiere presion

negativa similar en el oido medio.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

El objetivo de este trabajo es identificar la frecuencia de alteraciones de
la rigidez evaluada por timpanometria 226 Hz en pacientes con diagndstico de

Osteogénesis Imperfecta en el Instituto Nacional de Rehabilitacion.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Determinar el porcentaje de incidencia de hipoacusia en pacientes con
diagnostico de Ol en el INR.

2. Determinar la frecuencia de hipoacusia en los diferentes tipos de Ol en
el INR.

3. Determinar el porcentaje de mayor incidencia de hipoacusia por década
de la vida en pacientes con diagnostico Ol en el INR.

4. Describir las caracteristicas de la Timpanometria en pacientes con
diagnostico de osteogénesis imperfecta, en pacientes con Ol en el INR.

5. Relacionar los hallazgos de la Timpanometria 226 Hz con la
audiometria, en pacientes con Ol en el INR.

6. Relacionar el estudio audiométrico la Timpanometria y los reflejos

estapediales en pacientes con Ol en el INR.



JUSTIFICACION

La hipoacusia progresiva es uno de los sintomas principales de la
osteogénesis imperfecta.

La cadena de los huesecillos de estos pacientes puede mostrar
anomalias multiples que van desde adelgazamiento hasta la ruptura de los
mismos afectandose fundamentalmente las curas del estribo la apdfisis
descendente del yunque, pudiendo ser sustituidas estas estructuras por tractos
fibrosos.

Debido a estas alteraciones es necesario obtener la medicién de la
imitancia en el oido medio de estos pacientes.

No existe en ningun estudio para determinar estos valores en
Poblacién Mexicana, y apoyados en estos poder valorar el tratamiento a seguir

en los pacientes.



METODOS Y TECNICAS

Tipo de estudio

Se realiz6 un estudio transversal, descriptivo en el Instituto Nacional de

Rehabilitacion, area de Audiologia, de agosto 2005 a septiembre 2006.

Material

Recursos Humanos:

1
2

Medico especialista en Comunicacion, Audiologia y Foniatria

Medico Residente de tercer afio de la especialidad en Comunicacion,
Audiologia y Foniatria

Investigador adscrito area de Investigacion del Instituto Nacional de

Rehabilitacion.

Recursos materiales:

1

© 00 N O O b~ N

Base de datos estadisticos del archivo clinico del Instituto Nacional de
Rehabilitacion.

Hoja de recoleccion de datos generales y sintomas principales.
Otoscopio Welch Allyn.

Audidmetro modelo Orbiter 922 version 2 marca Madsen Electronics.
Impedanciometro modelo Zodiac 901 marca Madsen Electronics.
Computadora marca acer Tral Mate 2303LC

Programa estadistico SPSS version 12 para Windows.

Programa Word para Windows

Programa Excel para Windows

10 Impresora Hewlett Packard Deskject 6540

11 Cartucho de tinta a color para impresora

12 Abatelenguas
13 Cucharilla

14 Plumas roja y azul

15 Carpeta tamafio carta

16 Hoja de registro de estudios audiométricos

17 Hoja de registio de estudio impedanciometrico

18 Hojas blancas



19 Internet y biblio hemeroteca del Instituto nacional de Rehabilitacion y del
Instituto Nacional de Neurologia.
20 Base de datos Med Line, Imbio Med, lliacs.

Métodos.

Por medio del archivo clinico del Instituto Nacional de Rehabilitacion se
identificaron los pacientes registrados con diagnéstico de osteogénesis imperfecta
desde el afio 1995 hasta septiembre del 2006. Obteniendo una poblaciéon de N=
38. Se citaron con la finalidad de explicarles el protocolo e invitarlos a participar en
el mismo. De los cuales aceptaron 31. Por lo que N= 31. A todos los pacientes
que aceptaron participar, se les explico claramente los objetivos del estudio y se
obtuvo su consentimiento. En caso de ser menores de edad se obtuvo el
consentimiento de los padres.
A todos los pacientes que participaron en el estudio se les dio una explicacion
precisa y amplia sobre la importancia de realizar el mismo, la relevancia de
indagar sobre los cambios en la impedancia del oido medio y su relacién con la
Osteogénesis imperfecta. Se explico en forma detallada el como se realizan los
estudios y lo que se espera obtener de el para realizarla.
Criterios de exclusion: En caso que los pacientes citados cursaran con patologia
de oido medio seran excluidos del mismo. Ademas de aquellos a quienes por
cualquier malformacién fisica o cooperacibn no se pueda realizar. Muestreo
Censal
Variables del estudio.

1 Variable independiente: Osteogénesis Imperfecta.

2 Variable dependiente: Modificaciones en el timpanograma
A todos los pacientes se les aplico un cuestionario que incluye:

1. Ficha de identificacion.

2. Tiempo de diagnostico de la Osteogénesis Imperfecta y el tipo, si lo

conocian.

3. Antecedentes hereditarios y familiares de importancia para el padecimiento.



4. Presencia o0 ausencia de datos de hipoacusia y sintomas asociados.

Semiologia de los datos positivos (Anexo 1) .

Con la finalidad de determinar un numero para cada paciente y de poder
Clasificarlos segun el tipo de osteogénesis imperfecta todo esto para la
elaboracion de la base de datos.

Se realiz6 una otoscopia para corroborar la permeabilidad del conducto auditivo
externo y caracteristicas de las membranas timpanicas en ambos oidos. Con la
finalidad de excluir a los pacientes que cursaran con alguna patologia de oido
externo o medio visible durante la otoscopia.

Posteriormente se realizo un estudio audiométrico que consistia en la audiometria
tonal y verbal.

Las frecuencias estudiadas en la audiometria tonal con sonidos puros que abarcan
un rango comprendido entre 125 y 8.000 Hz con incrementos de una octava. Se
examino dos modos de estimulacion auditiva: la via aérea, (que exploramos
mediante auriculares) y la via 6sea en la que colocamos un vibrador en la
mastoides. Regulamos la intensidad del estimulo en pasos de 5dB hasta alcanzar
un maximo de 120 para la aérea y de 40-70dB para la 6sea.

Se introdujo al paciente en una cabina son6 amortiguada y exploramos primero la
via aérea colocando unos auriculares. Determinamos el umbral empezando por el
oido mas sano. La primera frecuencia estudiada fue de 1.000 Hz, seguida de
frecuencias mas agudas y luego las mas graves, le pedimos que nos indique con
un sefalador cuando perciba el sonido. La estimulacion se inicio intensidades
débiles que van incrementandose a intervalos de 5 dB hasta conseguir la
respuesta del paciente. Al terminar la determinacion de la via aérea se estudio la
conduccion 6sea en las frecuencias que estaban por arriba de 20 dB en el rango
de 250 a 6 Hz. Colocando un vibrador sobre la mastoides. El medio de explorar es
igual al utilizado en la via aérea.

Al finalizar el estudio audiométrico continuamos con la Logoaudiometria o
audiometria verbal. Su objetivo es evaluar la capacidad para percibir el lenguaje

hablado. Para la realizacion de esta prueba se utilizo una lista de palabra



estandarizas, en una pista de CD con monosilabos fonéticamente balanceados
para el espafiol. El paciente continla dentro de la camara sonoamortiguada, y se
emiten las palabras a través de los auriculares con estimulacion monoaural. Las
palabras se emitieron a diferentes intensidades que se iban regulando con el
audidmetro. Se pidi6é al paciente que repitiera la palabra y se fue anotando el
porcentaje de palabras que repetia correctamente.
El siguiente estudio fue la Impedanciometria iniciando con la Timpanometria
donde se sentd al paciente en una silla cdmoda, se introdujo una sonda en el
CAE, que queda obturado. Se elevo la presion dentro del CAE a +200 mm H20 vy,
se redujo hasta llegar a -200 0-400 mmH20. Al mismo tiempo que se produce una
variacion de presion se registran las modificaciones de la distensibilidad,
obteniéndose asi la curva de Timpanometria.
Al concluir estos estudios categorizamos.
A. El estudio Audiométrico de acuerdo a la clasificacion utilizada en el
Instituto Nacional de Rehabilitacion que es la siguiente:
1) Audicion normal: umbral de -10dB hasta 20 dB en todas las frecuencias.
2) Hipoacusia superficial: umbral auditivo en un rango de 21dB a 40dB por
promedio de frecuencias500, 1000, y 2000 Hz en via aérea.
3) Hipoacusia media: umbral auditivo en un rango de 41dB a 60 dB por
promedio de frecuencias de 500, 1000, y 2000 Hz en via aérea.
4) Hipoacusia severa: umbral auditivo en un rango de 61dB a 80 dB por
promedio de frecuencias de 500, 1000, y 2000 Hz en via aérea.
5) Hipoacusia profunda: umbral auditivo en un rango de 81dB a 120dB por
medio de frecuencias de 500, 1000, y 2000 Hz en via aérea.
6) Restos auditivos: umbral auditivo de 3 o0 mas frecuencias sin respuesta a
maximas intensidades.
7) Anacusia audiométrica: sin respuesta a maximas intensidades en
ninguna de las frecuencias estudiadas.
8) Caidas selectivas en 1 o 2 frecuencias que no incluyen frecuencias del
habla (500, 1000, 2000 Hz)



Para realizar esta clasificacion utilizamos el anexo 2, y posteriormente

pasarlos a la base de datos

B. La Logoaudiometria
La logoaudiometria se clasific6 de acuerdo a la morfologia de la curva
obtenida al marcar los umbrales de percepcion verbal, de discriminacién
verbal y de maxima discriminacion verbal en:
1) Normal. Con forma de S italica.
2) Conductiva si la curva obtenida se verticaliza respecto a la normal.
3) Sensorial (si tiende a horizontal izarse respecto a la normal).
4) Sensorineural: donde no se alcanza una discriminacion verbal del 100%
aunque incrementemos la intensidad del estimulo, o bien encontramos
regresion fonémica con esta accion.
5) Sin respuesta a maximas intensidades: donde el paciente no repite
ningn monosilabo, por mas que aumentemos el estimulo hasta intensidad
permitida por el equipo (105 dB).
C. La Timpanometria
Los timpano gramas obtenidos en los pacientes de acuerdo a la
clasificacion de Jerger de la siguiente manera: Todos los timpano gramas
fueron clasificados como tipo A, B o C.
1) A = normal
Presion +50 -100 mmH20 Complacencia en cm3 (.3 y 1.3 en nifios) (5 a 1.5
en adultos)
2) As = Admitancia estética reducida.
Presion +50 -100 mmH20 Complacencia en cm3 (menor de .3 cm3 en nifios y
de .5 cm. 3en adultos)
3) Ad = Admitancia pico anormalmente alta.
Presion +50 -100 mmH20 Complacencia en cm3 (mayor de 1.3 cm3 en nifios
y de 1.5 cm3 en adultos)
4) B = Timpanograma plano

5) C = Pico de presion muy negativa



Presion > -100 mm H20 tipicamente -150 daPa
Para realizar esta clasificacion vaciamos los datos obtenidos del paciente en el
anexo 3
D. La presencia o ausencia de reflejos estapediales.
Se clasifico de la siguiente manera:
1) Presentes
2) Ausentes
3) Si presenta el efecto on-off. Que consiste en un descenso breve de

la impedancia que envuelve a un reflejo de amplitud ya disminuido.

Los estudios se realizaron siguiendo los parametros especificados por la ISO
7029. Acoustics — Threshold of hearing by air conduction as a function of age and
sex for otologicalle normal person. Geneva, Switzerland: internacional Organitation
for Standardization, 1984 y por la ISO 8253-1. Acoustics-Audiometric test
methods. Part 1: Basic pure tone and sir bone conduction threshold audiometry.

Geneva, Switzerland: Internacional Organization for Standardization, 1981.



RESULTADOS

La poblacion del estudio estuvo conformada por 31 pacientes con diagnostico
previo de osteogénesis Imperfecta de los diferentes subtipos.

A un paciente femenino de 1 afio 2 meses unicamente se le realizo timpanometria
ya que sufrié un accidente y curso con fractura de clavicula derecha por lo que fue
llevada a urgencias.

Asi mismo a un paciente masculino de 4 anos 4 meses y un femenino de 2 afos
no se les realizo logoaudiometria por cursar con problema de lenguaje.

De los 31 pacientes que se incluyeron 15 (48.4%) corresponden al sexo

masculinoy 16 (51.6%) al sexo femenino. (Grafica 1).

Grafica 1.- Distribucion por sexo
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Se observa el porcentaje de los pacientes en el estudio de los cuales 15 fueron masculinos y 16 femeninos.

El rango de edades fue de 1 afio 2 meses a 59 afios (rango = 58) para el sexo
femenino, de 3 anos a 40 afos (rango = 37) para el sexo masculino.

El promedio de edades fue 18,1313 anos : 14,00994, (media :+ desviacidon
estandar).

Se incluyeron pacientes con diferentes tipos de osteogénesis imperfecta desde el
tipo | al IV los porcentajes de cada uno de los tipos fueron de la siguiente manera:
26 pacientes con tipo | (83,6%), 3 pacientes con tipo Il (9,7%), 1 paciente con tipo
[l (3.2%), 1 paciente con tipo IV (3,2%) (Grafica 2).



Grafica 2.- Distribucion por tipo de Ol
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En esta grafica mostramos el porcentaje de pacientes evaluados de acuerdo al tipo de Ol

El numero de oidos estudiados por separado se presentan en la tabla 1 con los
diferentes grados de hipoacusia asi como el porcentaje de la misma.
Haciendo notar que a una paciente no se incluye ya que no se le pudo realizar la

prueba.

Tabla 1.- Porcentaje de audicion, en oido derecho e izquierdo.

NORMAL 17| 54.8% 18| 58,1%
SUPERFICIAL 3 9,7% 2| 65%
MEDIA 3 9,7% 1] 32%
SEVERA 2 6,5% 5| 161%
PROFUNDA 1 3,2% 2| 65%
RESTOS AUDITIVOS 1 3,2% 0 0%
CAIDAS SELECTIVAS 3 9,7% 2| 65%
I Mot | e so | No6E% | 0 | oee%
NO VALORADO 1 3,2% 1] 3.2%
Total I | s | 00j0% | st | 00%

En esta tabla podemos apreciar el nimero de pacientes asi como el porcentaje de cada uno segun el nivel de
audicién que presentaron en ambos oidos.



De los 31 pacientes 16 cursaron con audicion normal (53,3%), y con algun grado
de hipoacusia 14 pacientes (46,7%). (Grafica 3)

Se encontré6 que 35 de los 60 oidos valorados presentaban audicion normal,
(58.33%) vy de estos el 18 oidos eran derechos (60%) y 17 fueron izquierdos
(56.7%). 25 oidos (41.66%) presentaron algun grado de hipoacusia. De los cuales
12 oidos eran derechos (20%) y 13 oidos eran izquierdos (21.66%).

Grafica 3.- Porcentaje de pacientes con Audicion
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En esta grafica observamos a los 16 pacientes que cursaron con audicién normal
los cuales representan el 53,3% y alos 14 pacientes que cursaron con algun grado

de hipoacusia los cuales representan el 46,7%.

Respecto a la relacion que existe entre las perdidas auditivas y el tipo de
osteogénesis imperfecta podemos apreciar en la tabla 2 que de los 30 pacientes
estudiados con osteogénesis imperfecta tipo | 16 pacientes (53.33%) cursaron
con audicion normal y los 14 restantes (53.84%) cursaban con algun tipo de
hipoacusia. Los pacientes con Ol tipo Il 2 pacientes presentaron algun tipo de
hipoacusia (100%). Los pacientes Ol tipo Ill, un paciente curso con audicion
normal bilateral (100%). Los pacientes con Ol tipo IV un paciente curso con
audicion normal bilateral (100%).



Tabla 2.- Relacion entre el tipo de Ol y el grado de audicion de oido derecho e izquierdo.

TIPO | NORMAL NORMAL 14
CAIDASELECTIVA y

SUPERFICIAL MEDIA y

MEDIA NORMAL y

SEVERA SUPERFICIAL y

MEDIA 2

SEVERA 2

PROFUNDA PROFUNDA y

RESTAUDITIVOS 1

CAIDASELECTIVA | SUPERFICIAL y

CAIDASELECTIVA y

TIPOII NORMAL CAIDASELECTIVA y
SUPERFICIAL SUPERFICIAL y

TIPOIII NORMAL NORMAL y
TIPOIV NORMAL NORMAL y

En esta tabla podemos apreciar el niumero de pacientes con el estado de audicién encontrado en relacién con
el tipo de Ol. Y sus combinaciones posibles.

En relacion a la década de la vida en la que encontramos hipoacusia o audicidn
normal lo podemos observar en la tabla 3. Los porcentajes mas elevados en
cuanto hipoacusia se presentan en la segunda y la tercera década en 5 pacientes
respectivamente, (16.7%) seguidos por la quinta década con 2 pacientes (6,7%) y
por ultimo la primera y la sexta década con un paciente cada uno (3,3%).

Tabla 3.- Porcentaje de pacientes estudiados de acuerdo a la década de la vida.

1 0-9 NORMAL 6 20,0%
2 10-19 7 23,3%
3 30-39 2 6,7%
5 40-49 1 3,3%
1 0-9 ALGUN GRADO DE HIPOACUSIA 1 3,3%
2 10-19 5 16,7%
3 20-29 5 16,7%
5 40-49 2 6,7%
6 50-59 1 3,3%

En cada década de la vida el estado de audicién encontrado el numero de pacientes y el porcentaje con que

se encontraron.



Los resultados de la Logoaudiometria para el oido derecho fueron normales para
16 oidos (57,1%), conductiva para 6 oidos (21,4%), sensorial para 4 oidos
(14,3%), sensorineural para 2 oidos (7,1%) como se muestra en la grafica 4.

Grafica 4.- Porcentaje por tipo de curva logoaudiometria
oido derecho
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En esta grafica observamos los resultados obtenidos en la
logoaudiometria para cada paciente del oido derecho y
el porcentaje que representa.

Los resultados de la Logoaudiometria para el oido izquierdo fueron normales para
17 oidos (60,7%), conductiva para 4 oidos (14,3%), sensorial para 5 oidos
(17,9%), sensorineural para 2 oidos (7,1%), como se muestra en la grafica 5.

Grafica 5.- Porcentaje por tipo de curva logoaudiometria
oido izquierdo
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En esta grafica observamos los resultados obtenidos en la
logoaudiometria para cada paciente en el oido izquierdo y
el porcentaje que representa.



Los resultados de la Timpanometria un total de 31 pacientes (100%) para el oido

derecho 23 (74,19%) tuvieron curva tipo A, 4 curva tipo As, (12,90%), y 4 curva
tipo Ad ( (12,90%) (Grafica 6).

Gralica b.- Tipo de cuva timpanomeiria oido derecho
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Se observa el pocenije de pacenies que cwsaron con impanomeina fipe A =74 19%,
fpo As =12 90% tpo Ad =12 90%

Para el oido izquierdo 26 (83,87%) tuvieron curva tipo A, 3 curva tipo As, (9,68%),
y 2 curva tipo Ad (6,45%)

Gralica 7_- Tipo de curva timpanometria oido izgue rdo_

TIMPANOMETRIA OIDO IZQUIERDO
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De los 30 pacientes estudiados al presentar diferentes grados de hipoacusia en
ambos oidos se estudiaron 30 oidos derechos y 30 oidos izquierdos presentando

audicion normal bilateral y curva timapanometrica normal bilateral 11 pacientes

(36.66%). Tabla 4.

Tabla 4.- Comparativo grado de audicién vs. Timpanometria ambos oidos

GRADO DE TIPO DE CURVA GRADO DE TIPO DE CURVA # DE
AUDICION OIDO TIMPANOMETRIA AUDICION OIDO TIMPANOMETRIA PACIENTES
DERECHO 0OIDO DERECHO 1IZQUIERDO OIDO IZQUIERDO

NORMAL A | NORMAL A 11
NORMAL A | NORMAL Ad 1
NORMAL A | CAIDASELECTIVA A 1
NORMAL As | NORMAL As 2
NORMAL AS | CAIDASELECTIVA A 1
NORMAL Ad | NORMAL A 2
SUPERFICIAL A | SUPERFICIAL A 1
SUPERFICIAL A | MEDIA A 1
MEDIA A | NORMAL A 1
SEVERA A | MEDIA A 2
SEVERA A | SEVERA A 1
SEVERA Ad | SUPERFICIAL Ad 1
SEVERA Ad | SEVERA A 1
PROFUNDA A | PROFUNDA A 1
PROFUNDA A | RESTAUDITIVOS A 1
CAIDASELECTIVA A | CAIDASELECTIVA A 1
CAIDASELECTIVA As | SUPERFICIAL As 1

Apreciamos el numero de pacientes que cursaron con audicidon normal asi como el comparativo de cada una

de las perdidas con los hallazgos timpanométricos, y todas sus combinaciones existentes.

14 oidos derechos cursaron con audicion y Timpanometria normales (43.33%).

9 con algun grado de hipoacusia, y Timpanometria normal (30%).

3 con audicion normal y curva tipo As (10%).

2 con audicién normal y curva tipo Ad (6.66%).

1 algun grado de hipoacusia y curva tipo Ad (3.33%).

1 con algun grado de hipoacusia y curva tipo As (3.33%).

Lo que se refiere al oido izquierdo 14 cursaron con audicion y Timpanometria
normales (43.33%).
11 con algun grado de hipoacusia y Timpanometria normales (36.66%).

2 con audicién normal y curva tipo As (6.66%).

1 con audicion normal y curva tipo Ad (3.33%).

1 algun grado de hipoacusia y curva tipo Ad (3.33%).

1 con algun grado de hipoacusia y curva tipo As (3.33%).




El reflejo estapedial ipsilateral del lado derecho se encontrd: presentes en 15
oidos derechos (55,56%), ausentes en 7 oidos derechos (25,9%), y con efecto on-
off en 5 oidos derechos (18,5%). (Grafica 8) Respecto a los contralaterales del
mismo lado se encontraron 13 oidos derechos con reflejos contralaterales

presentes, (48,1%), ausentes en 14 oidos (51,9%) y ninguno con efecto on-off
(0%) (Grafica 9).

Grafica 9.- Reflejo estapedial Ipsilateral derecho

/25,93%
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PRESENTES AUSENTES EFECTO ON-OFF
Observamos el porcentaje de pacientes que cursaron con
reflejos estapediales ipsilaterales presentes,
ausentes o con efecto on- off en el oido derecho.

Grafica 10.- Reflejo estapedial contralateral derecho

48,15% 51,85%

Numero de pacientes

PRESENTES AUSENTES

Observamos el porcentaje de pacientes que cursaron con
reflejos estapediales contralaterales presentes,
ausentes en el oido derecho



Los resultados respecto al reflejo estapedial ipsilateral del lado izquierdo fueron:
presentes en 17 oidos izquierdos (63,0%), ausentes en 8 oidos izquierdos
(29,6%), y con efecto on-off en 2 oidos izquierdos (7,4%). (Grafica 12) Respecto a
los contralaterales del mismo lado se encontraron 14 oidos izquierdos con reflejos

contralaterales presentes, (51,9%), ausentes en 12 oidos (44,4%) y 1 con efecto
on-off (3,7%) (Grafica 13).

Grafica 11.- Reflejo estapedial Ipsilateral izquierdo

62,96%

29,63%
m/

Numero de pacientes

PRESENTES AUSENTES EFECTO ON-OFF
Observamos el porcentaje de pacientes que cursaron con
reflejos estapediales ipsilaterales presentes,
ausentes o con efecto on-off en oido izquierdo.

Grafica 12. Reflejo estapedial contralateral izquierdo

51,85%

Numero de pacientes

0

PRESENTES AUSENTES EFECTO ON-OFF
Observamos el porcentaje de pacientes que cursaron con
reflejos etapediales contralaterales presentes,
ausentes, o con efecto on-off en el oido izquierdo.



En la tabla 6 se muestra la relacién de todas las variables, desde el tipo de
osteogénesis imperfecta el grado de audicion de ambos oidos, el tipo de curva
timpanométrica encontrada, y los reflejos estapediales de ambos oidos. Asi como
el numero de pacientes con las diferentes combinaciones posibles de cada una de

estas.

TABLA 6.-Relacion de todas la variables de este estudio por tipo de Ol

TIPOI NORMAL NORMAL A PRESENTES PRESENTES PRESENTES PRESENTES 7
AUSENTES PRESENTES AUSENTES 1

EFECTO ON-OFF  AUSENTES PRESENTES PRESENTES 1

Ad AUSENTES AUSENTES AUSENTES AUSENTES 1

As As PRESENTES AUSENTES AUSENTES AUSENTES 1

Ad A PRESENTES PRESENTES PRESENTES PRESENTES 2

CAIDASELECTV. A A PRESENTES PRESENTES PRESENTES PRESENTES ;

SUPERFICIAL l:/IEDIA A A PRESENTES PRESENTES PRESENTES PRESENTES 1

MEDIA NORMAL A A EFECTO ON-OFF  AUSENTES AUSENTES AUSENTES 1

SEVERA SUPERFICIAL Ad Ad AUSENTES PRESENTES PRESENTES PRESENTES 1

MEDIA A A PRESENTES AUSENTES PRESENTES AUSENTES 1

AUSENTES AUSENTES AUSENTES AUSENTES 1

SEVERA A A AUSENTES AUSENTES AUSENTES AUSENTES 1

Ad A AUSENTES AUSENTES PRESENTES AUSENTES 1

PROFUNDA PROFUNDA A A EFECTO ON-OFF  AUSENTES EFECTO ON-OFF  AUSENTES 1
RESTAUDITIVOS A A EFECTO ON-OFF  AUSENTES EFECTO ON-OFF  EFECTO ON-OFF 1

CAIDASELECTIV  SUPERFICIAL As As EFECTO ON-OFF  AUSENTES AUSENTES AUSENTES ;

TIPOII QORMAL CAIDASELECTIV ~ As A AUSENTES AUSENTES AUSENTES AUSENTES a
SUPERFICIAL gUPERFICIAL A A PRESENTES PRESENTES PRESENTES PRESENTES 1

TIPOIV NORMAL NORMAL A A AUSENTES AUSENTES AUSENTES AUSENTES 1

En esta tabla presentamos todas la variables presentadas en este estudio y como se obtuvieron las
combinaciones de cada una de estas.

De los 31 pacientes con Ol (Grafica 6 y 7). 11 de 30 presentan audicion normal
bilateral en la audiometria (36,66%), de estos 11 solo 7 (23,33%) tienen curva
timpanométrica normal, estos mismos 7 sujetos, presentaron reflejos estapediales
presentes, en el resto de los 23 sujetos se encontro algun tipo de alteracion en

cualquiera de las variables estudiadas.




DISCUSION

La evaluacién de estudios previos de audicion en osteogénesis imperfecta (Ol) es
dificil por las diferentes definiciones de hipoacusia en pacientes con Ol. La
valoracion solo se realiza si el paciente tiene algun problema otologico, o se va a
realizar alguna cirugia otologica (27). Por lo que estudios audiologicos no se
realizan ni se publican, por lo que no sabemos a ciencia cierta cuales son los
hallazgos en este tipo de patologia. Algunos autores aun no ha establecido la
clasificacion de la hipoacusia con la edad. Los estudios familiares son mas
frecuentes que los de poblacidn general. (12). Al parecer la hipoacusia inicia
cuando disminuye en el numero de fracturas, en estos pacientes en la segunda
década de la vida. Aunque el inicio también puede ser en la primera década (3).

La clasificacion de Sillence de 1988 esta basada en un estudio de familias
Australianas y de Norteamérica en donde la hipoacusia ocurre mas comunmente
en Ol tipo | y menos frecuente en la tipo IV. (3). La hipoacusia se relaciona muy
frecuentemente con la edad, solo en pocas ocasiones se detecta antes de los 10
afos en la Ol tipo I. (3). Otro estudio previo del mismo autor con aproximadamente
144 pacientes en Victoria, Australia, presento un 35% de hipoacusia en la Ol tipo
I, de estos el 20% fue evidente después de los 20 afios de edad. La instalacién
repentina de hipoacusia se presento en un paciente de 10 anos.

En el tipo de Ol lll solo uno de seis pacientes alrededor de 14 afos presento
hipoacusia. No se encontrd hipoacusia en el tipo IV.

El rango de edad en nuestros pacientes fue de 1 afio 2 meses a 59 anos (rango =
58) para el sexo femenino, de 3 afos a 40 afios (rango = 37) para el sexo
masculino.

La frecuencia de la hipoacusia e estudios previos de pacientes con osteogénesis
imperfecta ha sido en un rango de 34% a 78%. Siendo comunmente progresiva en
adultos. Hipoacusia presenil es comun en Ol tipo | y parece ser rara en la tipo
IV.(3)

Como observamos en el estudio realizado la frecuencia de la hipoacusia fue del
46,7%. Y de estos pacientes con algun grado de hipoacusia el oido con mayor

frecuencia de hipoacusia fue el derecho 60%, en contra del izquierdo que obtuvo



un 56.7%. Las décadas en la que se presento hipoacusia con mayor frecuencia
fue en la segunda y tercera décadas de la vida 16,7% de los pacientes afectados
respectivamente en cada una de ellas. Seguida de la quinta década con un 6,7% vy
por ultimo la primera y la sexta década con un 3.3% respectivamente. Respecto al
tipo de osteogénesis nuestra mayor frecuencia fue del tipo |, representando un
86.66% de nuestra poblacion y encontrando en este tipo de Ol un 46.15% de
hipoacusia, y un 53.84% de audicion normal. El tipo Il de Ol represento el 6.66%
de nuestra poblacion dentro de la cual el 100% curso con hipoacusia. El tipo Il de
Ol represento el 3.33% de la poblacién, encontrando en esta el 100% de audicidon
normal. El tipo IV de Ol represento el 3.33%, encontrando el 100% de audicion
normal.

Los resultados de la Logoaudiometria se relacionan con el tipo de perdida
encontrado en la audiometria para cada uno de los oidos estudiados.

Existen reportes de timpanogramas normales en presencia de hipoacusia con
disminucion de la morbilidad de la cadena oscicular. (12,15).

Timpanogramas As con hipoacusia también suguiere rigidez oscicular (12).

En nuestro estudio se encontré que 20 de 60 oidos presentaron algun grado de
hipoacusia con timpanogramas normales.

Se encontraron anormalidades en la Timpanometria en 32 oidos lo cual nos
sugiere que existe alguna alteracion en el oido medio esto puede ser debido a las
alteraciones propias de la Ol dentro de la caja timpanica. Ya sea por la fijacién de
la platina. Ademas encontramos 8 oidos que representan el 26.66% que
presentan audicion normal pero tienen alteraciones en la Timpanometria. Lo cual
no esta reportado en ningun estudio ya que se da por hecho que si presentan
audicion normal el resto de estudios se deben de encontrar normales por lo que en
la literatura no evaluan Timpanometria en este tipo de pacientes.

Los timpanogramas Ad se presentaron con audicion normal en 3 oidos, con algun
grado de hipoacusia en otros tres, en total 20% lo cual nos llama la atencion y
esto puede sugerir alguna anormalidad en el oido medio o disrupcion parcial de la
cadena oscicular. (12)



Los timpanogramas As se presentaron en 5 oidos. Y con algun grado de
hipoacusia en 5 oidos en total 33,33%.

Debemos tener en cuenta que desde 1970, los cambios en el oido medio en la Ol
fue considerado como una forma severa de otoesclerosis, ahora se asume que es
debida a la fijacion de la platina causada por manifestacion local de un desorden
esquelético general (5).

Con lo que comprobamos que en estos pacientes si existen alteraciones en el oido
medio y puede ser debido a esta causa.

El gran numero de oidos que no presenta reflejos estapediales hace dificil el
empleo de estos para predecir el estado del oido medio en pacientes con Ol.

Pero es importante mencionar que en 7 oidos se encontr6 reflejo estapedial con

efecto on-off. Los cuales apoyan nuestra teoria de fijacion osicular. (6,9,12,)



CONCLUSIONES

El objetivo de este trabajo fue identificar la frecuencia de alteraciones de
la rigidez evaluada por timpanometria 226 Hz en pacientes con diagnoéstico de
Osteogénesis Imperfecta en el Instituto Nacional de Rehabilitacion.

Los resultados nos demuestran que la mitad de los oidos estudiados (51,51%)
cursan con algun tipo de alteracion en la Timpanometria. Lo cual se relaciona

con los resultados obtenidos en la literatura.

El Analisis del oido medio por Timpanometria y los reflejos estapediales
indican que algunos pacientes presentan algunas caracteristicas similares a las
que se aprecian en la otosclerosis, la mayoria no presentan reflejos
estapediales y la complianza de oido medio aumentada, los reflejos on-off nos
siguieren alguna anomalia, de la cadena oscicular. La Timpanometria y los
reflejos acusticos sugieren que la causa de hipoacusia conductiva o mixta es la
fijacion osicular y en muy pocos casos la discontinuidad debido a aplasia o
fractura de la cura estapedial. A pesar de esto en algunos casos la
Timpanometria fue encontrada poco predecible y de poca utilidad para

determinar una funcién adecuada del oido medio.

Observamos ademas un porcentaje elevado de pacientes que cursaron
con algun grado de hipoacusia (46,7%). No existen diferencias en la edad de
presentacion de la hipoacusia, el grado de la misma. El grado de hipoacusia es
variable y depende al igual que el momento de aparicion del tipo clinico (l, II, Il,
o 1V) de que se trate. Aunque fue mas frecuente en la Ol tipo |, no encontrando

hipoacusia en la tipo IV. Como se menciona en estudios previos.

Es poco frecuente encontrar hipoacusia en la primera y segunda década
de la vida. Pero de cualquier manera es recomendable realizar un estudio
audiométrico completo en nifios que cursen con Ol aunque no presenten
ningun sintoma a la edad de 10 afios y repetirlo cada tres afios. Ya que
demostramos que existen alteraciones en el oido medio de estos pacientes.
Una screening de audicion y una pronta intervencion minimiza las secuelas

psicosociales en pacientes con Ol.



La ausencia de reflejos estapediales o la presencia de efecto on-off en
nuestro estudio se suma a la evidencia del dafio que causa la patologia en si al

oido medio.

Los resultados obtenidos nos dan la pauta a seguir investigando en el
campo de la audiologia a los pacientes con Ol, para poder ofrecerles una
solucién adecuada a su problema de audicién ya que en la actualidad se

cuentan con diferentes herramientas.

A todo paciente con Ol sin importar el tipo de esta o la década de la vida
que curse se le debe realizar una audiometria e impedanciometria para asi

valorar el estado del oido medio.



ANEXOS

ANEXO 1

CUESTIONARIO
Nombre:
Edad: Sexo:
Numero de Expediente:
Ocupacion:
Escolaridad:
Lugar de origen:
Tiempo de diagnostico de Osteogénesis Imperfecta: Tipo:
ANTECEDENTES FAMILIARES.
Familiares con Osteogénesis Imperfecta  Si No
Familiares con hipoacusia Si No
Malformaciones Si No
Tumores o neoplasias Si No

Otras patologias
ANTECEDENTES PERSONALES:
Enfermedades exantematicas
Fracturas Si No Cuantas:
Tratamientos recibidos  Si No Cuales
Otros tratamientos
1. ¢,Ha notado disminucion de su capacidad auditiva?:
Si No
Si contesto Si, llenar los siguientes datos. Si contesto No pasar al siguiente
reactivo.
a) Tiempo de inicio:
b) ¢En que oido ha notado disminucién de su capacidad auditiva?
Derecho Izquierdo Ambos
c) Formade inicio: Lenta Subita
d) ¢Como se dio cuenta que no escucha bien?

e) La disminucién de su capacidad auditiva: ha progresado es
estable

f) ¢Piensa que existe alguna causa que haya provocado la disminucién de
su capacidad auditiva? Cual?

2. Otra sintomatologia.

Acufeno Si_ No___ Oidoderecho__ Oidoizquierdo_
Ambos

Plenitud 6tica Si_ No__ Oido derecho__ Oido izquierdo_
Ambos

Otalgia Si_ No___ Oidoderecho__ Oidoizquierdo
Ambos

Vértigo, mareo o inestabilidad Si_ No__



ANEXO 2

Formato pararecoleccion de datos de estudio audiométrico

Paciente No.
Fecha:
AUDIOMETRIA TONAL
VIA AEREA
Oido FIECUSNCIA 125 | 250 | 500 | 1000 | 2000 | 4000 | 8000
derecho (.HZ)
Intensidad (dB)

Oido Frecuencia

izquierdo Decibeles
VIA OSEA

Oido FIECUSNCIA 125 | 250 | 500 | 1000 | 2000 | 4000 | 8000
derecho (.HZ)
Intensidad (dB)
Oido Frecuencia
izquierdo Decibeles
LOGOAUDIOMETRIA

Oido 1

derecho PTA Aciertos

Oido 1

derecho PTA Aciertos




ANEXO 3

Formato para recoleccién de datos de estudio impedanciometrico

Paciente No.

Fecha:

TIMPANOMETRIA

Oido Presion (daPa) Curva tipo:

derecho | Complianza (cc)

Oido Presion (daPa) Curva tipo:

izquierdo | Complianza (cc)
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