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Otoesclerosis severa avanzada,
osificada y cavitaria e implante coclear

Severe advanced, ossified and cavitary
otosclerosis and cochlear implant.

José Alberto Lopez-Sisniega, Simén Gonzalez-Dominguez, César Cardona-Martinez,
Rosa Oliva Paquot-Chico, Luis M Valdés-Oberhauser

Resumen
ANTECEDENTES: La otoesclerosis es una enfermedad del tejido éseo de la capsula ética.

CASOS CLINICOS: Se describen dos casos de otoesclerosis coclear severa avanzada
en dos pacientes, uno de 57 afios y otro de 49, quienes requirieron la colocacion
quirtrgica de implante coclear. Uno tenfa osificacién coclear severa y otro lesiones
cocleares cavitarias.

CONCLUSIONES: La otoesclerosis avanzada severa es un reto diagndstico y terapéutico
en el que los resultados de éxito en ganancia auditiva pueden ser inciertos.

PALABRAS CLAVE: Otoesclerosis; implante coclear; hipoacusia; osificacién.
Abstract
BACKGROUND: Otosclerosis is a disease of the bone tissue of the otic capsule.

CLINICAL CASES: Two cases of far advanced severe otosclerosis in two patients
of 57 and 49-years-old are described, both needed cochlear implant surgery. One
case presented a severe cochlear ossification and the other showed cochlear cavi-
tary lesions.

CONCLUSIONS: Severe advanced otosclerosis is a diagnostic and therapeutic challenge
in which results of success in hearing gain may be uncertain.
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ANTECEDENTES

La otoesclerosis es una enfermedad del tejido
6seo de la capsula dtica. Existe oseodistrofia
con alteracién en la ostedlisis y osteogénesis,
que llevan a una histopatologia muy peculiar
de proliferacién vascular, tejido éseo inmaduro
esponjoso, con células gigantes osteoclasticas
(otoespongiosis), resorcién 6sea y formacion de
nuevo tejido conectivo deficiente en coldgena
(otoesclerosis).” La remodelacién dsea activa es
efectuada en la placa endocondral de la cépsula
6tica. Generalmente afecta la region de la fissula
ante fenestram y cuando dafa la platina produce
la hipoacusia conductiva clasica.

Afecta a la poblacién caucdasica en una
proporcién de 1:3000 y, de acuerdo con
investigaciones, existen factores genéticos, hor-
monales y por infeccién viral. La otoesclerosis
puede observarse en 12% de la poblacién sin
manifestaciones clinicas. Se hereda mediante
transmisién autosémica dominante con pene-
trancia variable (40%).2

Existe otoesclerosis con participacion sensorial
en 10% de los casos, con progresién de la en-
fermedad hacia la pared lateral del endosteum
coclear, con atrofia de la estria vascularis y
del ligamento espiral, que lleva a la alteracién
ionica de la endolinfa con disfuncién de las
células ciliadas. El acifeno se manifiesta en
diversas intensidades en estos casos. Ademas
de la progresion coclear, puede existir afeccion
al laberinto, en el vestibulo y los canales semi-
circulares agregando vértigo e inestabilidad a la
hipoacusia y actfeno.’

En casos avanzados de otoesclerosis coclear,
pueden observarse lesiones de osificacién difusa
y lesiones cavitarias. Las de osificacién pueden
llegar a ser tan severas y coexistir una parcial
o total obstruccién de las rampas cocleares. La
fisiopatologia de las lesiones cavitarias no esta

bien esclarecida. Estas las describié Schucknecht,
donde se observan cavidades alrededor de las
vuelas apicales y medias de la céclea, las paredes
suelen ser muy delgadas de hueso otoescleré-
tico con fino fluido fibrilar en su interior. En su
alrededor existen lesiones de otoespongiosis y
otoesclerosis. El ligamento espiral se encuentra
hialinizado.?

Existen reportes radiol6gicos en otoesclerosis
avanzada con alteraciones en 26% de los casos.
En 29% de éstos se colocé un implante coclear
y se encontré osificacion durante la cirugia, con
un consecuente mayor tiempo de fresado. No
se identifico relacién entre la osificacién y la
ganancia auditiva posimplantacion.*

CASOS CLiNICOS

Se describen dos casos de otoesclerosis coclear
severa avanzada, uno con osificacion coclear
y otro con lesiones cavitarias, que fueron in-
tervenidos de colocacién de implante coclear
por ser portadores de restos auditivos en los
estudios audiolégicos y no observar beneficio
en la utilizacién de aparatos auditivos. Ambos
tuvieron una evolucién lenta e insidiosa de la
enfermedad.

Caso 1

Paciente masculino de 57 anos, quien manifest6
desde los 26 afios una hipoacusia progresiva,
severa, de tipo mixto, de predominio sensorial
bilateral, asociado con acufenos e inestabilidad
ocasional. Se le diagnostic6 otoesclerosis co-
clear, adaptdndosele desde entonces auxiliares
auditivos. No se le ofrecié tratamiento quirdr-
gico de estapedectomia por considerarse no
apto. La hipoacusia fue aumentando gradual-
mente hasta llegar a ser practicamente de tipo
de restos auditivos de ambos oidos donde los
aparatos auditivos ya no ofrecieron ganancia
auditiva alguna.

213



214

Anales de Otorrinolaringologia Mexicana

La tomografia computada de alta resolucién y
resonancia magnética revelaron datos de otoes-
pongiosis con zonas radioltcidas pericocleares,
pero con aparente permeabilidad de rampas
cocleares (Figura 1). Las pruebas de emisiones
otoacdsticas se encontraron ausentes.

Posterior a la valoracién integral se decidio la
colocacién de implante coclear perimodiolar
de lado derecho. En el periodo transoperatorio
al realizar la colostomia, se observé osificacion
de rampa timpanica hasta 4 mm de profundi-
dad, sin lograr encontrar permeabilidad de la
misma. Se decidi6 fresar hacia la rampa ves-
tibular encontrando permeabilidad adecuada
y se pudo colocar el tallo principal de elec-
trodos en su totalidad. El control radiografico
fue correcto al observarse el tallo principal de
electrodos en posicion perimodiolar (Figura 2);
las mediciones eléctricas transoperatorias de
impedancias de electrodos (Figura 3) y de te-
lemetria neural se observaron con una buena
respuesta (Figura 4).

El paciente cursé con una evolucién posquirdr-
gica adecuada y refirié decremento del actfeno
en el oido operado al tener el implante coclear
funcionando. La ganancia auditiva en las cali-
braciones del implante fue positiva y aceptable
(Figura 5). Se le propuso la colocacién de im-
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Figura 2. Electrodo recto con introduccién completa
en la rampa vestibular coclear.

plante coclear en el oido contra lateral, pero no
desed llevarlo a cabo.

Caso 2

Paciente femenina de 49 afios de edad, quien
desde los 17 afios padecia una hipoacusia
lentamente progresiva. Se le diagnosticé una hi-
poacusia mixta de predominio sensorial bilateral
severa y le colocaron aparatos auditivos a los 27
afios. Tres afos previos a su valoracién, los auxi-
liares auditivos ya no le eran (tiles para escuchar

Figura 1. Focos de otoespongiosis pericoclear con radiolucidez, junto con osificacion parcial coclear.
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Figura 3. Medicién normal de impedanciometrias.

y desarroll6 una buena lectura labio-facial para
comunicarse. No tenfa antecedentes quirdrgicos
de oidos. La tomografia computada de alta reso-
lucién y resonancia magnética a la valoracion
revelaron una probable osificacién bilateral muy
severa con areas de radiolucidez y lagunares o
de licuefaccion (Figura 6). La audiometria tonal
revel6 restos auditivos bilaterales. Las emisiones
otoacusticas se encontraron ausentes.

Se decidié la colocacion de un implante de doble
tallo de electrodos (doble array) o la colocacion de
un implante recto, segtin los hallazgos quirtrgicos
de permeabilidad de las rampas cocleares.

Durante la cirugia se observé una masa quistica,
blanquecina, distensible y blanda en la zona

coclear. No se observé tejido 6seo alguno, ni
rampas cocleares. Se decidié incidir la region
coclear, en el sitio donde normalmente se encon-
traria la ventana redonda observando la salida
de liquido citrino. Se introdujo un medidor de
implante o dummy y se observé la completa
introduccién del tallo principal de electrodos.
Se decidi6 colocar un implante coclear con el
tallo principal de electrodos de tipo recto, por-
que ya no fue necesario utilizar el de doble tallo
(doble array). Se practicé control radiolégico
observando lateralizacién del tallo de electrodos
de la cavidad quistica (Figura 7). Las medicio-
nes eléctricas transoperatorias de impedancia
fueron normales (Figura 8); sin embargo, no se
detectaron respuestas confiables en la telemetria
neural (Figura 9).
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Figura 4. Telemetria neural con respuesta normal.

La paciente tuvo una evolucién posquirirgica
satisfactoria. En la calibracién del implante
refiri6 una ganancia auditiva positiva, aunque
con audicién tenue y muy lejana. Se utilizaron
varios programas de calibracion a muy alta in-
tensidad, en los niveles T y C con la finalidad de
mejorar la comprensién del lenguaje (Figura 10).
Desafortunadamente, la paciente actualmente ya
no utiliza el implante para comunicarse, solo la
lectura labio-facial porque refiere un malestar
auditivo. Se le propuso la posibilidad de un cam-
bio de implante por uno de tipo perimodiolar;
esto con la teoria de colocar el tallo principal
de electrodos mas cerca del modiolo y de esta
manera obtener mejor ganancia auditiva con
menor intensidad eléctrica en la estimulacion. La
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paciente decidié no proceder quirirgicamente
con el cambio de implante.

DISCUSION

Con los dos casos comunicados se observa que,
en algunos casos, la enfermedad por otoesclero-
sis resulta en una hipoacusia sensorineural muy
profunda, donde la colocacién del implante co-
clear es necesaria, porque los aparatos auditivos
externos no muestran utilidad para lograr que
los pacientes escuchen. Ambos casos muestran
desde décadas previas a su atencién quirdrgica,
una progresion lenta de la enfermedad y de la
hipoacusia. La cirugia de estapedectomia es la
indicada para pacientes con otoesclerosis con un
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Figura 6. Lesiones cocleares cavitarias y quisticas, sin visualizacion clara de rampas con focos de otoespongiosis
perilaberinticos.
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Figura 7. Electrodo recto en las paredes de la cavidad
quistica coclear.

componente conductivo y en algunos casos con
un componente mixto, conductivo y sensorial.’
Si hay una alteracién audiométrica meramente
sensorial, la cirugia no estd indicada.

Existen algunos casos de hipoacusia mixta,
severa o profunda, en que la cirugia es posible,
se realiza estapedectomia y después se adaptan

2020; 65 (4)

auxiliares auditivos complementarios para tratar
de evitar de inicio la colocacién de implante
coclear.® Para llevar esto a cabo, el paciente
debe tener una adecuada captacion fonémica
en la logoaudiometria o no tener dafio en el
nervio auditivo. Estos dos casos presentaban
restos auditivos, por lo que no era posible llevar
esto a cabo. Es recomendable no colocar el
implante coclear, si existe la posibilidad de Ile-
var a cabo la estapedectomia y posteriormente
adaptar un auxiliar auditivo, porque la cirugia
de colocacioén de implante coclear induce con
mayor frecuencia complicaciones en pacientes
con otoesclerosis severa, como mayor fresado
por osificacién, estimulacion al nervio facial por
la otoespongiosis, fenémeno de Gusher donde
puede existir salida de liquido cefalorraquideo
en el sitio de la cocleostomia.’

El primer caso requirié mayor fresado al realizar
la cocleostomia, porque no se logré visualizar
la rampa timpanica después de llevar 4 mm de
profundidad; afortunadamente pudo colocarse
de manera adecuada el total de electrodos en la
rampa vestibular. En el segundo caso, un hallaz-
go sorpresivo fue una masa quistica, distensible,
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Figura 8. Medicién normal de impedancias.



Lopez-Sisniega JA y col. Otoesclerosis severa avanzada

Gragr Yo | Exclorer Viem

Carcnch Pune [Neces! Respons|

Pry AcE 1 PrbCL
48Uy
T
_il_ - 10 7o
| 1 178
i 182
H ]
10 04
10 i}
1] ol
| | i I i ' i i 1 i 1 an
f T T T Y 13 T T L] T
@ 170 340 510 880 BS0 M020 1180 1380 1530
u
Parssler Pene
Mumber 1
Frobe Active Becirode 10
Probe Corend Level ™
Recording Active Bechmode 12
Masknr Aciive Bectrods m
Moo Cisrord Lvel 1
Time of Fimcioreing [s] SAR014 B:40:51 AM
NP1 Amglituds

Figura 9. No respuesta definida en la telemetria neural.

en el promontorio coclear. En la valoracién
prequirdrgica se determind que también pudiese
existir una osificacion masiva, motivo por el que
se solicito la colocacién de un implante coclear
de doble tallo (doble array) vy, al observar que
no era osificacion, se colocé un implante con
un tallo principal de electrodos tipo recto, con
la introduccién total de los mismos. Las medi-
ciones eléctricas de impedancias y el control
radiografico fueron adecuados; sin embargo, la
respuesta en la telemetria neural no fue positiva.
En la primera calibracién audiolégica, cinco se-
manas después, se observé una respuesta lejana
a intensidades altas. Después de varias calibra-
ciones y de dos afos de utilizar el implante, la
paciente desafortunadamente dejé de utilizarlo
porque en ocasiones le molestaban los sonidos
emitidos al utilizarlo. Actualmente sigue comu-
nicandose por medio de lectura labio-facial. Este
caso describe una enfermedad de otoesclerosis
avanzada severa de tipo cavitaria.
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La otoesclerosis cavitaria se ha descrito previa-
mente en la bibliografia médica. También se
menciona una escasa ganancia auditiva con la
colocacién de implante coclear. Solo encon-
tramos dos articulos previamente publicados al
respecto.??

Schucknecht fue el primero en describir una le-
sién cavitaria en otoesclerosis. El primer articulo
clinico de otoesclerosis cavitaria fue descrito
por Makarem en 2008.2 La bibliografia médica
ha reportado casos de otoesclerosis, incluso
con un componente puramente conductivo,
a los que se realizé una estapedectomia; sin
embargo, el resultado auditivo posquirdrgico
no ha sido exitoso. Esto se debe a que en la
otoesclerosis avanzada puede existir una lesion
cavitaria o una tercera ventana, ademas de las
ventanas o rampas timpanicas, la que impediria
la adecuada transmisién de sonido al nervio
auditivo.”8
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Figura 10. Programa de calibracién auditiva con niveles de confort altos (niveles C).

La otoesclerosis avanzada severa es un reto
diagnéstico y terapéutico donde los resultados de
éxito en ganancia auditiva pueden ser inciertos.
La adecuada valoracion preoperatoria es deter-
minante en la toma de una buena decisién para 5.
la intervencién quirirgica del paciente.
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