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DEFINICION

La otosclerosis (del griego otds: oido + sklerds: endurecimiento) es una enfermedad metabdlica dsea
primaria de la capsula otica y la cadena oscicular que causa fijacion de los huesecillos, limitada al hueso
temporal, que afecta exclusivamente a los humanos.

DIAGNOSTICO

La historia clinica es uno de los aspectos mas importantes para la evaluacion. Tipicamente los pacientes con
otosclerosis, tienen una hipoacusia lentamente progresiva durante muchos afios. Cerca del 70% de los casos
son bilaterales. Generalmente la hipoacusia no se vuelve aparente hasta la edad de 30 a 40 anos

La exploracion fisica requiere una otoscopia y/o otomicroscopia cuidadosa, suele encontrarse la triada de
Holmgrem (sequedad de piel con ausencia de cerumen, hiposensibilidad tactil y ausencia de reflejo vascular).
Eventualmente se puede visualizar el signo de Schwartze (hipervascularidad del promontorio).

La Acumetria con diapasones que incluye las pruebas de Rinne, Weber y Schwabach, realizadas con
diapasones de 128 Hertz (Hz), 256 y 512 Hz, seran por lo general (tiles.

Una respuesta de Rinne negativo en los diapasones de frecuencia de 128 y 256 Hz es caracteristica de la
mayoria de los pacientes con otosclerosis incipiente.

El paciente con otosclerosis requiere una valoracion audioldgica completa, la cual incluye: audiometria con
via 6sea y aérea, logo-audiometria, reflejo estapedial (impedanciometria) y timpanometria.

El reflejo estapedial es una medida sensible para valorar la movilidad del estribo. En presencia de otosclerosis
el reflejo esta ausente. En la fijacion temprana del estribo, el reflejo sera anormal presentandose de forma
difasica On-Off siendo este un signo temprano de otosclerosis.

Progresivamente el reflejo reduce su amplitud, y eleva su umbral, inicialmente ipsilateral y posteriormente
contralateral, hasta que finalmente desaparece como signo de fijacion incudo-estapedial.

La Tomografia Computada (TC) de alta resolucién puede mostrar hallazgos muy sutiles de cambios éseos.
Es la técnica de imagen de eleccion en la evaluacion de los cambios dseos de los huesos petrosos y ha sido
descrito por muchos autores con respecto a su utilidad en la otosclerosis. Este conjunto de conocimientos
esta evolucionando debido al advenimiento de técnicas de mas alta resolucion. Se ha demostrado por
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algunos autores que la gravedad de
enfermedad coclear en la TC se correlaciona con el grado de pérdida de audicion neurosensorial

Se recomienda realizar una historia clinica completa, que incluya una otoscopia minuciosa, diapasones y
audiometria tonal con logoaudiometria y reflejo estapedial

Se debe utilizar TC de alta resolucion en aquéllos pacientes en los que exista duda diagndstica, hipoacusia
neurosensorial o mixta y en pacientes que van a ser intervenidos para cirugia de revision.

CLASIFICACION

Se han reconocido tres fases en el desarrollo histopatologico de la enfermedad:

1. Otoespongiosis (fase inicial): Fase de congestién osteoide, también llamada de hiperplasia reactiva. El
foco se origina en las inmediaciones de la pared de un vaso sanguineo, los canaliculos 6seos normalmente
visibles desaparecen. Las células mas activas en estos focos son los osteocitos. En esta fase se observa el
signo de Schwartze.

2. Fase de transicion: Llamada también de reabsorcion osea, en esta fase la dilatacion vascular disminuye y
aparecen osteoclastos que desde el centro de Ia lesion y sus alrededores realizan una reabsorcion dsea de este
hueso que se ha neoformado desorganizadamente. El hueso toma un aspecto espongioso caracteristico.

3. Otosclerosis (fase tardia). En las zonas destruidas ocupadas por tejido conectivo, comienza a formarse
tejido osteoide el cual se mineraliza, dando como resultado un hueso en forma de sistema de Havers muy
irregular, exuberante, y de tipo escleroso. En esta fase se pueden distinguir el tipo obliterante y no
obliterante.

TRATAMIENTO

Los pacientes con otosclerosis tienen 4 opciones de tratamiento:
® observacion
® tratamiento médico
® amplificacion
® tratamiento quirdrgico
El fluoruro de sodio por via oral se ha propuesto como un medicamento que puede detener o retardar la

progresion de la enfermedad, cuyo mecanismo de accion es retardar la reabsorcion dsea osteoclastica y
promover la formacion osteoblastica.
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Los siguientes criterios han sido sugeridos para el tratamiento de la otosclerosis con fluoruro de sodio (nivel
V).

* Pérdida de la audicion de 2 dB por ano en las frecuencias del habla.

« La pérdida de audicién de > 5 dB en cualquier frecuencia (41) (nivellV).

* Hipoacusia neurosensorial progresiva desproporcionada e inexplicable para la edad del paciente,
particularmente en pacientes con antecedentes familiares de otosclerosis.

* Evidencia radiologica de una lesion activa en la capsula otica.

* Vértigo o acufenos severos en un paciente con otosclerosis.

Debe iniciarse el tratamiento en pacientes con otosclerosis si:

¢ el reflejo estapedial demuestra un efecto negativo on / off.
en los pacientes con reflejo estapedial normal, pero con una fuerte historia familiar de otosclerosis.

Los estudios clinicos han sugerido que una dosis de 3 a 10 mg al dia es suficiente para disminuir la actividad
enzimatica en la fijacion del estribo. En la fijacion estapedial, con un componente coclear, hay mas actividad
enzimatica como resultado de la remodelacion dsea en el nicho de la ventana oval y la propagacion de las
enzimas hidroliticas y proteoliticas en los fluidos cocleares, por lo tanto, una dosis 220 mg es necesaria.

El tratamiento médico se recomienda en aquéllos pacientes con otoespongiosis incipiente en los que se debe
iniciar una dosis de fluoruro de sodio de 3 a 10 mg, previo a la intervencion quirtrgica.

Se utiliza tratamiento farmacoldgico con fluoruro de sodio en aquéllos pacientes con otosclerosis coclear,
que presentan sintomas vestibulares y acufenos, en pacientes que no son candidatos a tratamiento
quirtrgico debido a comorbilidad. No obstante que no existe consenso con relacion a la dosis terapéutica se
recomienda administrar 20 a 40 mg diarios por 6 a 8 meses.

No existe evidencia suficiente para el uso rutinario de los bifosfonatos en el tratamiento farmacolodgico de la
otosclerosis.

Para los pacientes con otosclerosis con significativa pérdida en la audicion, los auxiliares auditivos son una
opcion del tratamiento. Los auxiliares auditivos ayudan con la amplificacion del sonido, sin alterar el
progreso de la enfermedad.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Desde la década de los 50, la cirugia del estribo ha sido considerada el tratamiento de eleccion para tratar la
hipoacusia (conductiva) debido a otosclerosis.

La estapedectomia es el procedimiento universal basico para efectuar la cirugia del estribo practicandose
con un 90% de éxito y menos del 1% de los pacientes experimentaran hipoacusia neurosensorial severa
posterior a la cirugia
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Tedricamente la estapedotomia ofrece las siguientes ventajas sobre la estapedectomia:

® menor riesgo de lesion directa al acueducto coclear y al utriculo.

® menor efecto critico de la longitud de la protesis sobre su asa de fijacion al yunque o al oido
interno.

® previene el desplazamiento de la protesis debido a la formacion de sinequias.

La Estapedotomia produce mayor cierre de la diferencial 6seo aérea, sobre todo en las frecuencias altas
(4000 y 8000 htz) y estas tltimas se conservan a través de los afios.

Utilizar la estapedectomia para el tratamiento de la otosclerosis.

Aunque la estapedectomia es la cirugia primaria, es recomendable la mayoria de las veces realizar
estapedotomia, dado que presenta menores complicaciones.

Para la estapedotomia utilizar protesis con diametro de 0.6mm

Realizar estapedotomia Laser en otosclerosis obliterativa Grado de recomendacion C

Para la comunicacion de resultados en estapedectomia y estapedotomia se recomienda utilizar los
lineamientos de la Academia Americana de Otorrinolaringologia y cirugia de cabeza y cuello. Grado de
recomendacion C

COMPLICACIONES

La causa mas comtn de fracaso es el desplazamiento de la protesis. Este se produce con mas frecuencia en
el proceso largo del yunque (11,5%), a nivel de la ventana oval (9%), y tanto en el nicho de la ventana
oval y yunque en (8%) de los casos.

Realizar la cirugia bajo condiciones ideales contando con el equipo adecuado, bajo supervision estrecha de
médicos con poca experiencia.
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ALGORITMOS

ALGORITMO 1. PACIENTE CON SOSPECHA DE OTOSCLEROSIS
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