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Otosclerosis

F. Rubin, A. Lacan, P. Halimi, P. Bonfils

La otosclerosis u otospongiosis es la primera causa de sordera adquirida de transmision
progresiva con timpano normal en las poblaciones caucdsicas. En la mayoria de los
casos, comienza en la 4.° década de la vida y la afectacion es bilateral en alrededor
del 75% de los pacientes. Se trata de una patologia de etiologia multifactorial, cuya
fisiopatologia atin no esta dilucidada. Provoca una espongificacion del hueso al nivel de
los focos cartilaginosos, vestigios embrionarios del desarrollo, que se limitan a la capsula
otica. La localizacion mds cldasica de estos focos se sittia en la fissula ante fenestram,
provocando una osificacion del ligamento anular de la platina al nivel de la ventana
vestibular, causante de una anquilosis estapedovestibular. Otras localizaciones de los
focos lesionales (coclea, conductos semicirculares) también pueden provocar una sordera
de percepcion, actifenos o incluso vértigo. Un porcentaje variable (alrededor de la mitad)
de las otosclerosis parecen esporddicas, a diferencia de la forma familiar, de transmision
autosémica dominante con penetrancia variable, cuyo inicio es mds precoz y su evolucion
mds rdpida. Las principales hipétesis fisiopatoldgicas de la enfermedad son: genética,
trastorno del metabolismo éseo relacionado con una activacion de la reabsorcion osea,
autoinmunidad anticoldgeno de tipo Il al nivel de la cdpsula ética, o incluso reaccion
inflamatoria secundaria al virus del sarampion. El diagnéstico se sospecha en todas las
sorderas progresivas de transmision con timpano normal y se confirma por las pruebas
de imagen (tomografia computarizada [TC] o TC de haz cénico), que muestran focos
de hipodensidades dseas. Las posibilidades terapéuticas son la abstencion terapéutica,
la adaptacion audioprotésica convencional y la cirugia, dirigida a restablecer el efecto
de columela, con ayuda de una prétesis introducida en el vestibulo a través de una
platinotomia o de una platinectomia. Los riesgos quirtirgicos principales son la cofosis
(alrededor del 1% de los casos) y la reaparicion de una sordera de transmision.
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La otosclerosis u otospongiosis es una enfermedad del
hueso, limitada a la cipsula Otica (o laberintica) y al
estribo. Dependiendo de la localizacién de las lesiones
Oseas, los sintomas pueden ser cocleares, vestibulares o
mixtos. La otosclerosis clinica mas tipica corresponde a
focos lesionales que alteran el efecto de columela al nivel
de la platina (80%) 2!, pero también al nivel de la ven-
tana coclear (30%), o incluso en la zona pericoclear (21%),
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o en la porciéon anterior del conducto auditivo interno
(19%) Bl. También se han descrito otras localizaciones
raras: martillo, yunque, conducto facial; conductos semi-
circulares, acueducto del vestibulo.

H Introduccion

El anatomista Valsalva fue el primero que describi6,
en 1704, la anquilosis del estribo, después de haber
inventado el término de «trompa de Eustaquio» (trompa
auditiva). En 1841, el inglés Toynbee 1 describié la fija-
cion del estribo a los bordes de la ventana vestibular
como causante de una sordera de transmision y recopil6
39 casos similares en una serie de més de 1.600 diseccio-
nes de pefnascos. Politzer ¥, en 1893, después de haber
demostrado la anomalia al nivel de la ventana vestibular,
fue el primero en utilizar el término de otosclerosis. Por
altimo, Siebenmann ®! describio, en 1912, diversas ano-
malias 6seas, que observé al microscopio, del tipo de la
transformacién en hueso esponjoso, e invento el término
de otosclerosis, no utilizado en la literatura anglosajona.

H Epidemiologia

La otosclerosis es una de las principales etiologias de las
sorderas de transmisiéon con timpano normal en adultos
de raza caucasica. Su prevalencia clinica es del 0,006-
1% (1% mientras que al nivel histolégico, parece ser del
3,4-12%. Por tanto, es importante distinguir la otosclero-
sis clinica de la otosclerosis histolégica/radiologica. Esta
enfermedad es mds rara en las poblaciones africana y asia-
tica, y es excepcional en amerindios. Los sudamericanos
parecen tener una incidencia de la enfermedad de alre-
dedor de la mitad que los caucasicos ", lo que podria
explicarse por el mestizaje étnico natural relacionado con
la historia de la colonizaciéon del continente sudameri-
cano. En Asia, la prevalencia histolégica de la otosclerosis
parece aproximarse a la de los europeos, pero la

Cuadro 1.
Prevalencia de la otosclerosis en varios estudios.

Estudios Prevalencia
Cawthorne 11, 1955, 0,1%
Lituania

Fowler 119 1961, Estados 5% de los pacientes con sordera
Unidos
Morrison 11, 1970, 0,3% de la poblacion de Londres -
Inglaterra Este
Surjan 2/, 1973, Hungria  5,1% y 2,6% de los pacientes

con sordera (bicéntrico)

Hall [3l, 1974, Noruega 0,3% de una poblacién de

100.000 pacientes
Pearson 191, 1974, Estados  0,24% de una poblacion de
Unidos 100.000 pacientes en Rochester

Gapany-Gapanavicius ', 0,1%

1975, Lituania

Stahle 1201, 1978, Suecia 0,012% de la poblacién sueca

Moscicki 211, 1985, Estados 0,52% de una cohorte de

Unidos 2.293 pacientes seguidos durante
29 afios

Brobby [#l, 1986, Ghana 0,3% de 650 pacientes

Huang "%, 1988, Taiwdn  1,13% de pacientes operados por
otosclerosis en una poblacién de
14.425 pacientes

Levin |71, 1988, Suecia 0,006% de la poblacion sueca

Cajade Frias 1?21, 1999, 19/100.000
Espana
Yagi [1°1, 2002, Japon 0,22%

prevalencia clinica es menor '8, Esto podria explicarse
por tres motivos:

e la escasa afectacion de la ventana oval;

e la baja actividad de la enfermedad;

e las lesiones mas pequefias, que no afectan a la platina

o al laberinto membranoso.

En el Cuadro 1 se resumen los principales estudios
publicados sobre el tema.

La enfermedad tiene un predominio femenino 23-2%,
con una proporciéon de 1,5-2:1. La enfermedad suele
comenzar alos 30-50 afios. Por lo general, la otosclerosis es
bilateral en el 75% de los casos, pero suele ser asimétrica.

Se distinguen dos formas de la enfermedad: la forma
familiar (13-58% de los casos) y la forma esporadica,
que se distribuyen de forma aproximadamente equi-
tativa #2326l En la forma familiar, el inicio de la
enfermedad suele ser mas precoz, la evolucién mas rapida,
la prevalencia de las formas bilaterales mas elevada y la
laberintizacién mas frecuente. En la tomografia computa-
rizada (TC), los focos de otosclerosis son mas numerosos,
mas extensos y a menudo bilaterales 271,

Los sintomas vestibulares parecen afectar al 9-22,6% de
los pacientes 12628 291,

H Patologia

La otosclerosis es una displasia 6sea primaria limitada
a la capsula 6tica %, con uno o varios focos de displasia
(Fig. 1). La variabilidad del ntiimero, tamario y localiza-
cién de estos focos en el seno de la capsula 6tica explica
la gran diversidad de presentaciones de la otosclerosis (sor-
dera de transmisién, de percepcién o mixta, actfenos,
vértigo u oligosintomadtica). Estos focos lesionales parecen
desarrollarse en focos cartilaginosos, vestigios embriona-
rios del desarrollo de la capsula 6tica, que son un total
de siete: fissula ante fenestram, fissula post fenestram,
lamina media (o encondral) de la capsula ética, ven-
tana coclear (redonda), conductos semicirculares, sutura
petroescamosa y base de la apofisis estiloides. Estos focos
lesionales son polimorfos y en ellos puede encontrarse
hueso esponjoso, zonas de fibrosis y de esclerosis, o
la asociacion de los tres. Los histélogos pueden distin-
guir focos recientes (osteo6lisis importante con numerosos
osteoclastos y osteocitos, muy heterogéneos) y antiguos
(més homogéneos y fibrosos). El foco lesional presenta
una vascularizacién importante, al contrario que el hueso
normal, lo que confiere una consistencia de hueso espon-
joso que da nombre a la enfermedad. Sin embargo, los
focos fibrosos y antiguos son los que histéricamente se
identificaron en primer lugar, motivo por el que la otoscle-
rosis fue denominada otosclerosis por los angloparlantes.
Estos focos, dependiendo de su localizacién, inducen o no
los diversos sintomas de la enfermedad. El més tipico es
una sordera de transmisiéon por bloqueo de la platina del
estribo, secundariamente a la calcificacion del ligamento
anular que la une a la capsula 6tica, lo que se relaciona con
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Figura 1. Foco de otosclerosis desarrollado al nivel de la fis-
sula ante fenestram, que bloquea la parte anterior de la platina
(iméagenes del profesor Thomassin).
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