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PALABRAS CLAVE Resumen La otoesclerosis corresponde a una causa comin de hipoacusia progresiva en pobla-
Otoesclerosis; cion adulta joven. La mayoria de las veces el diagnostico es sospechado en base a un cuadro
Otoespongiosis; clinico y examen fisico concordantes. El rol de las imagenes en esta enfermedad consiste en la
Fenestral; confirmacion de los casos dudosos, el descarte de diagnosticos diferenciales, la graduacion del
Retrofenestral; compromiso y la evaluacion pre- y posquirurgica de los pacientes. La tomografia computada de
Tomografia alta resolucion del hueso temporal es el método de estudio imagenoldgico de eleccion.
computada de alta © 2016 Publicado por Elsevier Espaia, S.L.U. en nombre de SOCHRADI. Este es un articulo Open
resolucion; Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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KEYWORDS Otosclerosis: A review of aetiopathogenic, clinical-demographic and imaging aspects
Otosclerosis;

Otospongiosis; Abstract Otosclerosis is a common cause of progressive hearing loss in the young adult popu-
Fenestral; lation. Most of the time the diagnosis is suspected based on consistent clinical symptoms and
Retrofenestral; physical examination. The role of imaging in this pathology consists of confirmation of doubtful
High-resolution cases, ruling out by differential diagnoses, level of affection, and the pre-postoperative eva-
computed luation of patients. High-resolution computed tomography of the temporal bone is the imaging
tomography; method of choice.

Temporal bone © 2016 Published by Elsevier Espafa, S.L.U. on behalf of SOCHRADI. This is an open access

article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion enfermedad se produce una alteracion histologica confinada
a la capsula otica y cadena osicular, que se expresa por areas
La osteoesclerosis corresponde a una otodistrofia, de etio- ~ de reemplazo focal o confluentes del tejido oseo normal a

logia inflamatoria aun no del todo precisada. En esta expensas de hueso de alta celularidad y vascularizacion'-2.
Esto determina alteracion de la fisiologia normal de la

audicion, cuya expresion clinica es la hipoacusia, la cual ini-
* Autor para correspondencia. cialmente es de conduccion, pero en etapas avanzadas es
Correo electroénico: juansalvadorcasas@me.com (J.S. Casas M.). mixta o sensorio-neural®.
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Cabe destacar que el término otoesclerosis acufa de
mejor manera al evento final o fase inactiva de la enfer-
medad, caracterizada por la presencia de tejido dseo
altamente denso, menos vascularizado y por ende mas
compacto (esclerotico). Por esta razén algunos autores se
refieren a la fase inicial o altamente vascular (activa) de esta
entidad con el término de otoespongiosis’*>. La mayoria de
las veces se logra el diagnostico en la etapa inicial, dado que
su representacion imagenoldgica en tomografia computada
(TC) se corresponde con areas de menor densidad dsea en
lugares definidos de la anatomia del hueso temporal. Hay
que mencionar que los términos otoesclerosis y otoespon-
giosis son intercambiables segln la fuente bibliografica que
se consulte.

El presente articulo tiene por objetivo mencionar los
elementos mas importantes de la etiopatogenia de la
enfermedad, caracterizar el contexto clinico-demografico
de sospecha del cuadro, mencionar nuestro protocolo de
estudio en TC y describir los hallazgos imagenoldgicos
relevantes. Se enfatizan los elementos que deben estar pre-
sentes en el informe radioldgico, dada su importancia como
factor pronostico o de planificacion quirurgica.

Aspectos etiopatogénicos

Si bien no se ha logrado dilucidar completamente el fac-
tor gatillante para el inicio de la cascada inflamatoria de
la otoesclerosis, se han planteado modelos explicativos
de la enfermedad. El inicio de esta estaria dado por focos de
resorcion 6sea generados por osteoclastos regionales activa-
dos via mediadores inflamatorios. En forma secundaria se
produce reclutamiento de linfocitos, células plasmaticas,
fibroblastos e histiocitos*¢. De este modo, en la histolo-
gia se describen 3 etapas: una celular, una fibrotica y otra
esclerética, segun la proporcion de los distintos elementos
celulares presentes durante la evolucion’. El curso natural
de la enfermedad es variable entre un individuo y otro, sin
embargo, se han demostrado elementos que tendrian rele-
vancia, como es el rol que desempeian los estrogenos en
la activacion osteoclastica, hecho que explicaria por qué la
prevalencia en mujeres duplica la de los hombres?®, y por qué
la pubertad, el embarazo y la menopausia son habitualmente
periodos de deterioro clinico®.

Los sitios anatomicos donde se inicia la activacion de
los osteoclastos tienden a ser constantes, y habitualmente
se limitan a la fissula ante fenestram (pequefna hendidura
de tejido fibrocartilaginoso ubicada entre el oido medio e
interno, justo anterior a la ventana oval) o compromiso solo
de la coclea, determinando las 2 formas de presentacion de
la enfermedad: fenestral y retrofenestral (coclear)®’. La
forma fenestral corresponde aproximadamente a un 85%
de los casos, y solo en el 15% restante el compromiso es
retrofenestral'®. Cabe mencionar que la forma retrofenes-
tral como presentacion Unica es muy poco frecuente, y casi
siempre se presenta en concomitancia con la forma fenes-
tral.

El resultado final de estas alteraciones determina en la
presentacion fenestral una fijacion anormal entre el estribo
y la ventana oval, con calcificacién del ligamento anular, que
puede llegar incluso a la anquilosis de ambas estructuras,
lo cual explica la aparicion de hipoacusia de conduccion.

En la forma coclear, el efecto toxico que tendrian enzimas
proteoliticas-osteoliticas lisosomales sobre las estructuras
cocleares, en particular el ligamento espiral, determinaria
la instalacion de hipoacusia sensorio-neural®*¢.

Aspectos clinico-demograficos

La otoesclerosis corresponde a una de las causas comunes de
hipoacusia progresiva adquirida en adultos jovenes, con una
prevalencia en poblacion general para su forma clinica de
entre el 0,2 y 1%'". Sin embargo la forma histologica subcli-
nica de la enfermedad, que no presenta sintomas auditivos,
es hasta 10 veces mas prevalente*2.

La incidencia de otoesclerosis clinica puede llegar a ser
del 20-25% en familiares de primer grado de pacientes
afectados®, atribuyéndose esto a una forma de transmision
autosdémica dominante con penetrancia incompleta (esti-
mada en un 40%)%. Ademas del factor hereditario, otros
factores involucrados en el desarrollo de la enfermedad
serian la infeccion crénica por virus varicela y bajos niveles
séricos de fluoruro de sodio®.

La otoesclerosis se presenta predominantemente en
poblacién caucasica, siendo rara en poblacion afroameri-
cana y asiatica. Su edad de presentacion promedio es entre
la segunda y cuarta década de la vida. En aproximadamente
un 85% de los casos el compromiso es bilateral®.

La mayoria de las veces el motivo de consulta es hipoacu-
sia de conduccion progresiva o acufenos. En la otoscopia se
describe clasicamente el «signo de Schwartze», que corres-
ponde a la presencia de zonas enrojecidas hiperémicas en
el promontorio, visibles a través de una membrana tim-
panica sana, traduciendo focos de otoesclerosis activa'’.
La audiometria muestra la caracteristica «escotatura de
Carhart», consistente en un patron especifico de disminu-
cion del umbral de conduccion dsea secundario a la fijacion
estapedial.

La valoracion clinica mas la audiometria son suficien-
tes para el diagndstico en la mayor parte de los casos,
otorgandole a las imagenes el rol de confirmar los casos
dudosos (p. €j., presentacion con hipoacusia sensorio-neural
aislada), descartar diagnosticos diferenciales, graduar el
compromiso y realizar evaluacion pre- y posquirirgica de
los pacientes®> 10,

Aspectos imagenolégicos

El método de eleccion para el estudio de la otoesclerosis
es la TC de alta resolucidn del hueso temporal®. En nuestra
institucion, el protocolo estandar de estudio corresponde
a una adquisicion volumétrica realizada en fase no con-
trastada, con grosor de corte de 0,6 mm e intervalo de
0,3mm. A partir de esta adquisicion se obtienen recons-
trucciones axiales y coronales con relacion al eje mayor del
penasco, con espesor de corte de 1 mm. Los parametros téc-
nicos de adquisicion y posproceso de la TC se resumen en la
tabla 1.

Actualmente el rol de la resonancia magnética (RM) para
el diagnostico de otoesclerosis es limitado y generalmente
se da en el contexto de primer estudio imagenologico en
paciente con hipoacusia sensorio-neural. La presencia de
areas de realce cercanas a las ventanas oval y redonda en
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Tabla 1 Parametros técnicos de TC del hueso temporal
para el diagnostico de otoesclerosis

Parametro Valor

kV 120

mAs 200

CTDIw 47,36 mGy

Colimacion 12 x 0,6 mm

Pitch 0,45

Kernel U70u

Direccion Caudo-craneal

Imagenes a IMPAX Volumen de 0,6/0,3 mm mas
reconstrucciones axiales y
coronales de 1/1 mm con relacion

al eje mayor del penasco

la forma fenestral, y el aumento de intensidad de sehal T2
y tenue realce en la region pericoclear y perilaberintica de
la capsula otica en la forma retrofenestral son los hallazgos
imagenologicos descritos'?. Sin embargo, la mayor utilidad
de la RM en esta enfermedad radica en su capacidad para
descartar diagnosticos diferenciales (p. ej., schwannoma
del vii nervio craneal), también en la pesquisa de compli-
caciones postoperatorias como laberintitis y formacion de
granulomas, entre otros'.

Entendiendo la fisiopatologia se logra comprender lo que
observamos en la imagen de TC, distinguiéndose 2 esce-
narios: uno corresponde a la enfermedad activa con focos
de otoespongiosis, imagenoldgicamente evidenciados por
areas de menor densidad 6sea; y otro corresponde a la
enfermedad en fase residual, que se manifiesta como focos
de esclerosis, con hueso engrosado, irregular y de mayor
densidad.

Como ya se menciond, anatémicamente esta enferme-
dad se presenta de 2 formas: otoesclerosis fenestral y
otoesclerosis retrofenestral, las cuales describiremos a con-
tinuacion.

Otoesclerosis fenestral

La otoesclerosis fenestral es la forma mas frecuente, con
aproximadamente un 85% de los casos. El lugar anatomico
donde se asienta es habitualmente constante y corresponde
a la fissula ante fenestram’. El compromiso es bilateral
en aproximadamente un 85% de los casos, por lo que ante
la sospecha clinica siempre debemos buscar los hallazgos
imagenologicos en ambos oidos. Otros lugares que pueden
ser afectados en esta presentacion son el promontorio, la
porcion timpanica del canal del nervio facial y la ventana
redonda’. Es importante saber que desde los puntos de ori-
gen los focos de otoespongiosis se pueden extender hacia la
coclea.

En la fase reparativa de la enfermedad las placas de
hueso esclerdtico pueden causar disminucion de la luz
de la ventana oval e incluso llegar a obliterarla (alrededor
del 2% de los casos). Esta entidad recibe un nombre propio,
denominandose otoesclerosis obliterativa.

A la hora del informe radioldgico, hay algunos puntos
de interés que deben ser mencionados, pues tienen valor
pronostico y ademas porque la mayoria de los pacientes

Tabla 2 Puntos de interés que deben ser mencionados en
el informe radiologico

1. Ubicacién y extension de las placas:

;Guarda relacion con la severidad de la hipoacusia

de conduccion?

2. Estado de la ventana oval y redonda:

La obliteracion de estas estructuras es indicador de
dificultad técnica en la instalacion de la protesis de estribo
y de mal funcionamiento de la protesis

3. Compromiso de la porcion timpanica del canal

del nervio facial:

Es indicador de dificultad técnica en la cirugia, e incluso
puede contraindicarla

4. Enfermedad inflamatoria concomitante del oido
medio:

Debe ser tratada previo a la cirugia

5. Integridad de la cadena osicular:

Fijacion, fusion o fractura pueden ser factores que
contribuyen a la hipoacusia de conduccion

6. Cobertura 6sea del bulbo yugular:

El bulbo yugular dehiscente puede complicar la cirugia
7. Enfermedad del oido interno:

Anomalias cocleares congénitas pueden contraindicar la
cirugia

8. Oido contralateral:

No olvidar que la otoesclerosis es bilateral en el 85% de los
casos, incluso en ausencia de sintomas

Tabla modificada del articulo de Purohit et al.’.

requerira cirugia y por ende la clara descripcion del esce-
nario anatomico ayuda al otorrinolaringdlogo a la obtencion
de mejores resultados. Estos puntos de interés se resumen
en la tabla 2.

Para la descripcion de la ubicacion y extension de
las placas de otoespongiosis, en el ano 2005 Symons y
Fanning proponen un sistema de graduacion basado en la
distribucion de la desmineralizacion d6sea de la capsula
Otica’®, que complementa la clasificacion propuesta por
Rotteveel et al el afio 2004'. Esta nueva clasificacion hace
énfasis en la diferencia prondstica dada por la presencia
de focos aislados de otoespongiosis versus compromiso
difuso por la enfermedad, siendo aplicada para las formas
fenestral y retrofenestral. Otro elemento importante es que
esta clasificacion ha demostrado tener buena concordancia
intra- e interobservador, lo cual fortalece su aplicacion en la

Tabla 3  Graduacion por TC de la otoesclerosis
Grado 0 Normal
Grado 1 Solo compromiso fenestral
Grado 2 Compromiso coclear parcheado (+ compromiso
fenestral), se subdivide segin comprometa:
e 2a: giro basal de la coclea
e 2b: Apice/giro medio de la coclea
e 2c: Giro basal y apice/giro medio de la coclea
Grado 3 Compromiso coclear difuso (£ compromiso

fenestral)

Clasificacion de Symons y Fanning. Marshall et al.'3.
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Figura 1

Graduacion por TC de la otoesclerosis. Clasificacién de Symons y Fanning'® para graduar el compromiso de la otoesclero-

sis. Grado 0: Normal. Grado 1: Solo compromiso fenestral. Grado 2: Compromiso coclear parcheado (2a: giro basal; 2b: apice/giro
medio; 2c: giro basal y apice/giro medio). Grado 3: Compromiso coclear difuso. Todas las imagenes corresponden a cortes axiales
de oido derecho en el nivel de la cdclea. Las cabezas de flecha sefnalan las areas de hueso espongidtico.

practica clinica®. Se resume la clasificacion en la tabla 3, y
se presentan ejemplos de los distintos grados en la figura 1.

El tratamiento quirdrgico de la otoesclerosis fenestral
consiste en estapedectomia con instalaciéon de prétesis de
estribo, esta ultima fabricada normalmente con elementos
radiodensos que permiten su control imagenologico (fig. 2).
Dentro de las complicaciones posquirlrgicas precoces se
cuenta la fistula perilinfatica, reaccion a cuerpo extrano
con formacion de granuloma y laberintitis serofibrinoide
o supurativa. En muchas de estas complicaciones la RM
cobra relevancia como examen complementario para la
pesquisa’®.

Es importante saber que aquellos pacientes que pre-
sentan pérdida de audicion posterior a la cirugia deben
ser evaluados cuidadosamente con TC para descartar mal-
funcionamiento de la protesis de estribo por subluxacion,
migracion o fractura de esta. La subluxacion de la protesis se
ha descrito hasta en un 50% de los pacientes con pérdida de
audicion reciente poscirugia. No todos los pacientes se bene-
ficiaran de una reexploracion quirdrgica, ya que una nueva
instrumentalizacion constituye un factor de riesgo para pro-
gresion hacia hipoacusia sensorio-neural. La formacion de
nuevo hueso espongiotico en la zona tratada en pacientes
con otoesclerosis progresiva o aquellos que han sido someti-
dos a perforacion extensa de la base del estribo son factores
que contraindican una nueva cirugia'c.

El diagnostico diferencial de la otoesclerosis fenestral
es amplio. Debe considerarse la otitis media cronica con
timpanoesclerosis, pero la presencia de cambios inflama-
torios en el oido medio y la escasa neumatizacion de la
mastoides orientan a su diagnostico. Otra posibilidad es
la enfermedad de Paget, pero el segmento etario de esta
enfermedad es mayor (50-60 afos) y ademas el compromiso

del hueso temporal es mas difuso, existiendo la mayoria
de las veces compromiso que va mas alla de la capsula
otica. La osteogénesis imperfecta también constituye diag-
nostico diferencial, y distinguirla de la otoesclerosis puede

Figura 2  Protesis de estribo. Protesis parcial de estribo en
paciente con otoesclerosis fenestral tratada. La imagen corres-
ponde a una reconstruccion coronal oblicua del oido derecho.
La flecha senala la protesis, que se encuentra bien situada a
nivel de la ventana oval.
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ser complejo ya que imagenologicamente pueden verse de
forma similar; habitualmente en esta enfermedad los focos
de desmineralizacion son mas extensos y los hallazgos en el
esqueleto axial y apendicular orientan al radidlogo’".

Otoesclerosis retrofenestral

También denominada otoesclerosis coclear, es una entidad
mucho menos comin de forma aislada, coexistiendo habi-
tualmente con la forma fenestral. La presentacion clinica
esta dada por hipoacusia sensorio-neural o mixta, la cual
estaria condicionada por lesion directa sobre las estructu-
ras implicadas en la transduccién electroquimica de la onda
aclstica. La imagen clasica de este tipo de otoesclerosis
corresponde a focos de desmineralizacion que describen el
recorrido de la cdclea, determinando el signo de «doble
anillo». Frecuentemente es bilateral y simétrica. Al igual
que en la forma fenestral, también puede presentar com-
promiso del vestibulo, canales semicirculares y conducto
auditivo interno’.

El sistema de graduacion propuesto por Symons y Fan-
ning, para la descripcién de la ubicacion y extension de las
placas de otoespongiosis'®, es valido para la forma coclear,
tal como para la forma fenestral (fig. 1).

Si bien el tratamiento de la otoesclerosis coclear suele
ser médico, con fluorato de sodio o agentes quelantes para
disminuir la actividad osteoclastica, cuando el grado de
compromiso es muy extenso y la hipoacusia muy profunda,
los pacientes pueden beneficiarse del implante coclear?.

El diagnostico diferencial de la otoesclerosis retrofenes-
tral debe hacerse con aquellas entidades que determinen
hipoacusia sensorio-neural, por lo cual la RM tiene un rol
mayor que la TC en el estudio imagenologico. Diagnosticos
diferenciales que se pueden plantear con extensa desmine-
ralizacion de la capsula 6tica son la enfermedad de Paget o
la osteogénesis imperfecta, pero como ya se ha mencionado,
existen elementos imagenologicos que ayudan a diferen-
ciarlas. Por Ultimo, existe una entidad que corresponde
a una variante de la normalidad, denominada hendidura
coclear. Esta hendidura, que corresponde histolégicamente
a un espacio no osificado adyacente a la coclea, es frecuente
de ver en ninos, y su prevalencia disminuye con la edad,
desde aproximadamente el 60% en menores de 4 afnos hasta
menos del 20% en mayores de 19 afios'”.

Conclusiones

La otoesclerosis es una otodistrofia de importancia clinica,
pues corresponde a una causa comuln de hipoacusia adqui-
rida en poblacion adulta joven. Su incidencia es mayor
en mujeres, y el compromiso habitualmente es bilateral.
La compresion de su etiopatogenia y el conocimiento de
sus manifestaciones clinicas e imagenoldgicas nos permite
dividirla en sus 2 formas: fenestral y retrofenestral. La
forma fenestral es la mas frecuente, y su tratamiento habi-
tualmente es quirdrgico. El rol de las imagenes en esta
enfermedad consiste en la confirmacion de los casos dudo-
sos, el descarte de diagnosticos diferenciales, la graduacion
del compromiso y la evaluacion pre- y posquirirgica de los
pacientes. La TC de alta resolucion del hueso temporal es
el método de estudio imagenologico de eleccion, siendo la

RM un examen complementario para descartar entidades
simuladoras y algunas complicaciones posquirQrgicas.
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