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Hacer un repaso sobre la otoesclerosis y sus tipos,
incluyendo sus caracteristicas clinicas y manifestaciones
radiologicas por TC, ilustrando estas ultimas mediante
casos de nuestro servicio, remarcando aquellos signos
gue nos permitan hacer un diagnhostico certero, teniendo
en cuenta sus diagnosticos diferenciales.
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1. INTRODUCCION:

La otoesclerosis es un trastorno del metabolismo 6seo que afecta al

hueso endocondral de la capsula otica y se caracteriza por una
reabsorcion y deposito de hueso desordenados.

En 1704, Valsalva describid este trastorno, pero fue Politzer, en
1894, quien acuno el término de otoesclerosis.

En esta patologia, se produce un remodelado oseo de la capsula
otica del hueso temporal, sustituyendo el hueso endocondral por
hueso esponjoso vascularizado (fase activa u otoespongiosis) que,
con el tiempo, se esclerosa (fase inactiva u otoesclerosis
propiamente dicha). Hay que destacar que los términos
otoesclerosis y otoespongiosis son intercambiables segun la fuente
bibliografica que se consulte.

Es una enfermedad genética, autosomica dominante con
penetrancia incompleta, sin embargo, el 50% de los individuos
afectados no tienen antecedentes familiares.

Presenta una prevalencia entre el 0,1% al 1%, siendo maxima en
personas blancas y en mujeres.
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7.

2. CLINICA Y ETIOLOGIA:

El sintoma principal es |la hipoacusia transmisiva, progresiva,
unilateral o bilateral (hasta en el 85% de los casos), que se inicia
entre los 30 y los 50 anos. Esta hipoacusia se debe a la fijacion de |a
platina del estribo. Sin embargo, en ocasiones, puede aparecer
asociada una perdida auditiva neurosensorial, conocida como
otoesclerosis coclear o retrofenestral, incluso darse esta ultima sola,
aunque es poco frecuente.

En la otoesclerosis, el hueso endocondral de la capsula otica es
reabsorbido por los osteoclastos y se deposita hueso nuevo por la
accion de los osteoblastos. Como resultado se obtienen focos de
hueso mal organizado que no respetan los contornos normales de |a
capsula otica. Por lo tanto, histologicamente se caracteriza por focos
de resorcion osea, deposito de hueso nuevo y proliferacion vascular.

La enfermedad tipicamente comienza afectando a la fissula ante
fenestram, que es una pequena hendidura de tejido
fibrocartilaginoso entre el oido medio e interno, anterior a la ventana
oval; 0 a la coclea, determinando las 2 formas de presentacion de |a
enfermedad: fenestral y retrofenestral o coclear, respectivamente.
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3. DIAGNOSTICO Y PRUEBAS DE IMAGEN:

El diaghostico se realiza en base a la clinica, el examen fisico y |a
audiometria, confirmandose posteriormente con la cirugia.

Sin embargo, al ser su principal sintoma la hipoacusia de
transmision, las pruebas de imagen cobran especial importancia,
va que no solo permite aproximarnos al diagnostico, sino que
también nos permite descartar otras causas de hipoacusiay
disminuir el riesgo quirurgico identificando factores de mal
pronostico y alteraciones anatomicas que puedan tener
importancia a la hora de planificar la cirugia.

La prueba de imagen de eleccion es la TC de alta resolucion,
obteniendo una adquisicion volumeétrica sin contraste intravenoso,
con grosor de corte de 0,6 mm e intervalo de 0,3 mm. A partir de
esta adquisicion se obtienen reconstrucciones axiales y coronales
con relacion al eje mayor del penasco, con espesores de 1 mm. La
reconstruccion axial es la mas util, ya que la ventana oval, la fissula
ante fenestram vy las ramas del estribo se aprecian mejor en este
plano, mejorando la sensibilidad para el diagndstico de

otoesclerosis.
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3.1: Hallazgos en la TC multidetector:

Los focos de otoespongiosis, o de hueso esponjoso, se visualizan en
la TC como zonas de hipodensidad en la capsula otica.

Esta prueba es menos eficaz para detectar los focos de
otoesclerosis, ya que el hueso otoesclerotico puede ser dificil de
distinguir del hueso normal circundante.

Algunos autores senalan que la presencia de un grosor aumentado
de la capsula otica o de un contorno anormalmente convexo de la
corteza de la capsula otica anterolateral al margen anterior de |la
ventana oval, podrian ser indicativos de esclerosis.

En los casos avanzados, la ventana oval y, aunque con menos
frecuencia, la ventana redonda, estan completamente sustituidas
por hueso denso, produciendo una fijacion completa del estribo.

Otros hallazgos que podemos objetivar con la TC, incluyen el
estrechamiento de la ventana oval o del ligamento de |la ventana

redonda y el signo del doble anillo o del halo pericoclear, rodeando

la coclea.

El papel de la RM para el diagnhostico de otoesclerosis es limitado.
Puede visualizarse un halo pericoclear de intensidad de senal
intermedia en las secuencias potenciadas en T1, con realce
pericoclear en las secuencias postcontraste. Ademas, también
permite diagnhosticar posibles lesiones asociadas del oido interno.

O
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4. SUBTIPOS:

Otoesclerosis fenestral:

Es el tipo mas comun, se da hasta en el 85% de los casos y es
bilateral también hasta en el 85% de los casos.

En este subtipo, el foco de espongiosis asienta en la fissula ante
fenestram, aunque el promontorio, la ventana redonda, y el

segmento timpanico del nervio facial también pueden estar
involucrados.

Cualquier foco osteolitico en la fissula ante fenestram es
sospechoso de otoesclerosis (figura 3).

Desde esta localizacion, |a afectacion se extiende progresivamente,
involucrando al estribo, al estapedio y a la coclea.

Las placas de hueso que se forman en la fase reparativa ocasionan
estrechamiento de la ventana oval y redonda.

El compromiso del ligamento anular conlleva a una fijacion
mecanica de la union estapedo-vestibular.
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Figura 1: Imagen axial de TC de penascos en la que se
identifican focos de espongiosis bilateral en la fissula

ante fenestram, por delante de la ventana oval
(flechas).
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Figura 2: Imagen de reconstruccion coronal del paciente de la figura 1,
en la que también se identifican los focos osteoliticos en la localizacion
tipica de la otoesclerosis fenestral, la fissula ante fenestram (flechas).

Figura 3: Corte axial de TC de
penascos, ampliado,
visualizando en el oido
izquierdo, un sutil foco
osteolitico milimétrico
(flecha), que correspondia

con una otosclerosis fenestral
unilateral.
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Otoesclerosis retrofenestral o coclear:

Menos comun y es tipicamente bilateral y simétrica.

Casi siempre aparece asociada a la anterior, cuando la enfermedad
evoluciona vy los focos osteoliticos se extienden a lo largo de |a
capsula otica, llegando hasta el promontorio, el canal del nervio
facial, la coclea e incluso el conducto auditivo interno.

Se caracteriza por la hipoacusia neurosensorial condicionada por
lesion directa sobre las estructuras implicadas en la transduccion

electroquimica de la onda acustica.

El signo clasico de este subtipo es el del “doble anillo o halo
pericoclear’, que corresponde a una banda radiolucida en el seno

de la capsula otica del penasco debida a focos de desmineralizacion,

que rodea a la coclea, respetandola.
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Figura 4: Imagen axial de TC de penascos, identificando extensas
areas de desmineralizacion pericoclear, mas evidentes en el lado
izquierdo, con el sigho del “halo pericoclear”. Estos hallazgos
sugerian otosclerosis coclear y fenestral que no se muestra en |la
Imagen.
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Figura 5: Reconstruccion de Stenvers del paciente anterior, de ambos
oidos, en las que identificamos las placas liticas de otoespongiosis
rodeando a la coclea, conformando el signo del halo pericoclear, tipico de
la forma retrofenestral o coclear.

Figura 6: Proyeccion coronal de TC de penascos, en la que identificamos
otro caso de otoesclerosis coclear o retrofenestral (flecha gruesa), junto
con la forma fenestral (flecha fina), identificando nuevamente zonas
hipodensas rodeando a las espiras de la coclea originando el sigho del halo
pericoclear y focos de otoespongiosis a nivel de la fissula ante fenestram.
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5. SISTEMA DE GRADACION:

En 2005, Symons y Fanning realizaron un sistema de gradacion
basado en la localizacion de la enfermedad.

Hasta ese momento se utilizaba la clasificacion de Rotteveel.

Las dos principales novedades que incorpora el sistema de Symons
v Fanning son, por un lado, la buena concordancia intra e
interobservador, y por otro, la diferencia en el pronostico de |la
enfermedad dependiendo de si solo hay focos aislados de
otoespongiosis o la afectacion es difusa, vy se puede aplicar tanto
para la formar fenestral y como para la retrofenestral.

* Grado 0: Hallazgos dentro de la normalidad.

* Grado 1: Lesiones Unicamente fenestrales, tanto espongidticas
como escleroticas.

* Grado 2: Afectacidon parcheada de la cdclea (con o sin
afectacion fenestral), que se subdividen dependiendo de la zona
afectada:

- Grado 2A: afectacion del giro coclear basal.
- Grado 2B: afectacion del apice/giro medio coclear.
- Grado 2C: afectacion de las dos anteriores

* Grado 3: Compromiso coclear difuso (con o sin compromiso
fenestral).
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6. TRATAMIENTO:

El tratamiento de |la otoesclerosis fenestral es quirurgico y consiste
en la estapedectomia con protesis de estribo.

Dentro de las complicaciones posquirurgicas destacan la fistula
perilinfatica, la reaccion a cuerpo extrano con formacion de

granuloma vy laberintitis supurativa.

Por otro lado, el tratamiento de l|a otoesclerosis coclear o
retrofenestral en un primer momento es medico, con agentes que
disminuyen |a actividad osteoclastica, pero en situaciones

avanzadas es el implante coclear.
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7. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El diagnostico diferencial de |la otoesclerosis fenestral incluye Ila
otitis media cronica con timpanoesclerosis, la enfermedad de Paget,
la osteogénesis imperfecta y la laberintitis osificante, si bien, en
estas patologias aparecen signos radioldgicos que orientan hacia su
diagnostico.

Por su parte, el diagnostico diferencial de la otoesclerosis
retrofenestral debe hacerse con aquellas entidades que determinen

hipoacusia neurosensorial, por lo que la RM tiene un rol mayor que
la TC.
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Figura 7: Corte axial de TC de penascos en el que se identifica en
el oido izquierdo una osificacion nebulosa de la coclea (flecha)
relacion con laberintitis osificante. Mineralizacidn coclear derecha
normal.
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Figura 8: Cortes axiales de TC de penascos, visualizando signos de
timpanoesclerosis bilateral, observando en a) calcificacion de la membrana
timpanica en el oido izquierdo (miringoesclerosis) (flecha), sin ocupacion de
la caja del timpano ni antro mastoideo, mientras que en b) identificamos

calcificaciones grumosasrodeando parcialmente a la cadena osicular
(flecha) en el oido derecho.
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Los casos de otoesclerosis tipicos, muchas veces no requieren
pruebas de Iimagen, siendo diaghosticados durante el acto
quirurgico, al observar focos de otoesclerosis en la ventana oval.

Es en los casos atipicos en los que se pone de manifiesto la
importancia de la TC multidetector, que nos permite establecer el
diagnostico de esta entidad, al excluir el resto de diagnhodsticos

diferenciales.
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