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Resumen

La otosclerosis es una enfermedad de etiologia desconocida, que frecuentemente causa hipoacusia
producto de una osteodistrofia de la capsula laberintica que genera la pérdida de audicion por
fijacion del estribo o por formacion de focos de esclerosis dsea endococlear. El diagndstico es
generalmente clinico; sin embargo, la tomografia computarizada de alta resolucién del hueso
temporal es el método de estudio imagenoldgico de eleccion. Ademas de la evaluacion morfoldgica
detallada de las estructuras dseas de la cdpsula otica la técnica utilizada es la densitometria
coclear, la cual consiste en la medicion cuantitativa de la densidad tisular de areas especificas en
las estructuras dseas del oido interno afectadas mediante la seleccion de regiones de interés (ROI).

Summary

Otosclerosis is a disease of unknown etiology, frequently causing hearing loss as a result of
osteodystrophy of the labyrinthine capsule that generates hearing loss due to fixation of the
stapes, or to formation of foci of bone sclerosis at the endocochlear level. Diagnosis is generally
clinical; however high-resolution computed tomography of the temporal bone is the imaging
method of choice. The technique used is cochlear densitometry, which consists of the quantitative
measurement of tissue density of specific areas in the affected osseous structures of the inner ear,
by placing regions of interest (ROI).

Introduccidn de interés (ROI) (figura 1), con el fin de diagnosticar

La otosclerosis es una otodistrofia de etiologia ~ de manera temprana la otosclerosis, subclasificarla

inflamatoria atin no del todo precisada, la cual se
caracteriza por una alteracion en la remodelacion 6sea
de la capsula otica del hueso temporal. Se clasifica en
fenestral (85 %) y coclear (15 %). Es una enfermedad
genética autosdmica dominante con penetrancia
incompleta y expresion clinica variable (1,2). La
afectacion es bilateral en el 80-85 % de los pacientes,
con predominio en el sexo femenino (2:1) y su pico de
incidencia es entre la segunda y la cuarta décadas de
la vida (1,3). El sintoma principal de la enfermedad es
una hipoacusia conductiva o de transmision progresiva,
generalmente bilateral, que puede estar asociada o
no a acufenos. También puede presentarse como una
hipoacusia mixta o, excepcionalmente, neurosensorial
pura si hay afectacion de la coclea (3,4).

La tomografia computarizada multidetector
(TCMD) es el método de estudio radiologico de eleccion
para valorar las ventanas laberinticas y la capsula otica
(3). Ademas de la evaluacion morfologica detallada
de las estructuras oseas de la capsula otica, la técnica
utilizada es la densitometria coclear, que consiste
en la medicion cuantitativa de la densidad tisular de
areas especificas en las estructuras 6seas del oido
interno afectadas, mediante la definicion de regiones
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(fenestral y coclear), evaluar algunos de sus diagnosticos
diferenciales y permitir una correcta valoracion util
para la técnica quirtirgica por implementar, asi como
ayudar a establecer el prondstico posoperatorio y llevar
a cabo el seguimiento de la enfermedad. El tratamiento
de la otosclerosis es netamente quirtirgico, mediante
estapedectomia, parcial o completa, y la colocacion
posterior de una protesis de estribo. En casos muy graves
puede estar indicado un implante coclear (1,3).

Discusién

Si bien aun se desconoce su origen, se han planteado
modelos explicativos de la enfermedad. El inicio de
esta entidad estaria dado por focos de reabsorcion dsea
generados por osteoclastos regionales activados via
mediadores inflamatorios. En segunda instancia, se
produce un reclutamiento de linfocitos, células plasmaticas,
fibroblastos e histiocitos. También se sugiere una relacion
con las fibras de colageno tipo II, presentes en el tejido
cartilaginoso remanente del pefiasco, las cuales causarian
una reaccion autoinmune que seria la responsable de la
reabsorcion del tejido 6seo. Histopatologicamente presenta
tres fases: aguda (tejido osteoide), subaguda (remodelacion
osteoclastica) y cronica (esclerosis) (1,3).
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Figura 1. TAC de oido derecho, corte axial. ROl ubicados en las estructuras del oido interno que se deben tener en cuenta al momento de realizar
la técnica de densitometria coclear.
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Figura 5. Paciente con otoesclerosis izquierda. Imagen focal de baja den-
sidad dsea de la fissula ante fenestram izquierda.

Figura 6. Paciente con otoesclerosis bilateral. Imagen focal de baja densidad
Osea de ambas fissula ante fenestram (flechas).

Figura 3. Paciente con otoesclerosis bilateral. Ejemplos de las mediciones
realizadas en un paciente con otoesclerosis en comparacion con el pa-
ciente control de la figura 2. Paciente con otoesclerosis fenestral bilateral:
1.041y 1.004 UH.

Figura 7. Paciente con otoesclerosis izquierda. Imagen focal de baja den-
sidad dsea pericoclear izquierda (flecha).

Figura 8. Paciente con otoesclerosis bilateral. Imagen focal de baja densidad

Figura 4. Paciente con otoesclerosis derecha. Imagen focal de baja densi- Osea pericoclear bilateral (flechas).

dad dsea en la fissula ante fenestram derecha (flecha).
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Figura 9. Paciente con otoesclerosis bilateral. Baja densidad ésea focal
pericoclear bilateral (flechas).

Como se menciond, el 85 % de los casos corresponden a tipo fenestral
(figuras 2 a 6), que se manifiesta por hipoacusia de conduccion, mientras
que el 15 % restante es de tipo coclear (figuras 7 a 9), que cursara con
hipoacusia de tipo sensorial. En la presentacion fenestral el resultado
final de las alteraciones determina una fijacion anormal entre el estribo
y la ventana oval con calcificacion del ligamento anular que puede
generar, incluso, la anquilosis de ambas estructuras (5). Cabe destacar
queenel 15 % de los casos de afectacion fenestral existe un compromiso
retrofenestral concomitante. En la presentacion coclear, el efecto toxico
que causan las enzimas proteoliticas-osteoliticas lisosomales sobre las
estructuras cocleares, en particular sobre el ligamento espiral, determina
la instalacion de hipoacusia neurosensorial (5).

El método de eleccion para el estudio de la otosclerosis es la TAC
de alta resolucion del hueso temporal y, en primera instancia, el objetivo
primordial es demostrar la existencia y distribucion de los focos de
otosclerosis (FOS) de baja densidad en TAC en una etapa precoz o
temprana de la enfermedad, hallazgos que no eran visibles por la
TAC convencional o helicoidal simple (1,2,5,8). Actualmente, el uso
de la resonancia magnética (RM) para el diagndstico de otosclerosis
es limitado y, por lo general, se da en el contexto de primer estudio
imagenoldgico en paciente con hipoacusia neurosensorial. Las areas de
realce cercanas a las ventanas oval y redonda en la forma fenestral, el
aumento de sefial en secuencias con informacion T2 y tenue realce en
la region pericoclear y perilaberintica de la capsula 6tica 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 los diagnosticos diferenciales (4,5).

Ladensitometria es un examen que mide el calcio y otros minerales en
los huesos. Muestra la densidad de los huesos, conocida como masa
o densidad 6sea. El valor de la densitometria en la otosclerosis consiste
en tres puntos: diagnoéstico y terapéutica, investigacion y evaluacion
posterior al tratamiento quirurgico (1,4). El estudio de eleccion para el
diagnostico de la otosclerosis coclear (5), el cual se basa en la deteccion
de cambios en el contorno de la capsula, es la TAC de alta resolucion
con medidas densitométricas, que permiten reconocer alteraciones
en la mineralizacion de la capsula. Cabe sefialar que existen cambios
similares que pueden ser causados por otras enfermedades, ademas de
la otosclerosis, como sus diagnodsticos diferenciales: la enfermedad de
Paget, osteogénesis imperfecta y sifilis (3). La disponibilidad de una
prueba que permita evaluar la densidad y la maduracion del proceso
otoescler6tico es de gran ayuda para tener un enfoque confiable en el
estudio continuo de la otosclerosis.

La densitometria por TAC ayuda también a establecer la evolucion
de la enfermedad, al comparar las curvas densitométricas obtenidas
antes y después del tratamiento. Con base en lo anterior, es posible
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establecer si se ha producido un cambio en la extension de la
enfermedad y la maduracion del proceso 6seo (3,4).

La técnica consiste en la medicion cuantitativa de la densidad
tisular de areas especificas en las estructuras dseas afectadas del oido
interno mediante la colocacion de ocho regiones de interés (ROI) con
diametro de 2 mm; aunque ciertos autores sostienen la posibilidad de
utilizar inicamente los primeros cinco ROI con el calculo del promedio
de las mismas (PROMED) (6,7) (tabla 1).

Tabla 1. Densidades normales en regiones de interés

ROI Densidades DesvllaC|on
estandar

1 | Fissula ante fenestram (FAF) 2170 UH 1224

2 | Vértice coclear 2196 UH 145,9

3 | Regidn precoclear 2.223 UH 135,4

4 | Margen anterior del CAI 2132 UH 147,8

5 | Margen posterior del CAl 2.002 UH 135,3

6 | Saculo 2.075 UH 123,7

7 Condupto semicircular 2057 UH 145.6
posterior

8 | Ventana redonda (2.081 UH) 142,7
(PROMED) Media de la
densidad registrada en las UH: 2117 68,0
ocho éreas.

Fuente: adaptado de Puiggros et al. (6).

Los parametros con mayor sensibilidad y especificidad diagnostica
considerados en la literatura son la medicion de la densidad media
de la capsula otica (PROMED)), fissula ante fenestram (ROI 1) (9) y
region precoclear (ROI 3), y los valores limite estipulados que defi-
nen el area por debajo de la curva para establecer el diagnostico son:

PROMED: 1.980 UH (100 % especificidad) ROI 1: 1.750

UH (100 % especificidad) ROI 3: 2.114 UH (70 % especificidad).

Las imagenes ejemplifican las densidades obtenidas en un
paciente control.

Conclusiones

Es fundamental el reconocimiento anatémico y de las estructuras
involucradas en la otoesclerosis, la capsula dtica del hueso temporal,
y de la técnica para su demostracion. El estudio de dichas estructuras
oseas mediante la técnica de densitometria coclear en TCMD presenta
una sensibilidad cercana al 90 % para el diagnostico radiolégico de la
otosclerosis, lo que permite la planificacion prequirrgica y mejora el
pronostico posoperatorio.
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