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Osteopetrosis in temporal bone: case report
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RESUMEN

Objetiva Presentar un caso de una patologia poco frecuente que puede ser causa de hipoacusia
conductiva y/o neurosensorial en el adulto.

Introduccion: Paciente, masculino de 85 afios de edad con compromiso de ambos huesos temporales
con el tipo benigno del adulto de la osteopetrosis. Se presenta con hipoacusia neurosensorial bilateral
de varios afios de evolucion, con miltiples lesiones de consistencia 6sea que obstruyen la luz de los
conductos auditivos externos. La tomografia computarizada simple de oidos evidencia extensos cambios
hiperostoésicos en los huesos temporales. Durante el seguimiento el paciente presenta aumento de la
hipoacusia y disminucion en la discriminacion.

Método: Se realiza una canaloplastia y timpanoplastia del oido derecho sin complicaciones.
Resultados:El paciente evoluciona satisfactoriamente, el seguimiento a 3 afios muestra un buen

diametro del conducto auditivo externo derecho, sin nuevas infecciones y con una audiciéon estable
rehabilitada con un audifono en su oido derecho.
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Conclusion: Este caso muestra la importancia de la observacion del cuadro clinico, el adecuado
tratamiento y el seguimiento juicioso para lograr buenos resultados en patologias poco frecuentes.

Palabras clavepsteopetrosis, hueso temporal, hipoacusia neurosensorial, esclerosis 6sea, displasias
Oseas, conducto auditivo externo.

ABSTRACT

Objective To present a case report of an unusual pathology which may cause either conductive and/
or sensoryneural hearing loss in the adult patient.

Introduction: The pathologic features on the temporal bones of an 85 years old man with the adult
benign form of osteopetrosis is presented. The patient had a long history of bilateral sensory neural
hearing loss with multiple hard bone-like lesions that block the lumen of the external auditory canals.
CT SCAN images showed extended hyperostotic changes on the temporal bones. During the 3 month
follow up, the patient’s hearing loss increased and speech discrimination decreased.

Method: Canaloplasty and tympanoplasty was performed without any complication.

Results: After a three year follow up, the patient has evolved satisfactory. There is an adequate
diameter of the external auditory canal, without any additional infectious processes and with a stable
hearing while wearing a hearing aid in his right ear.

Conclusion: This case illustrates how relevant is a careful observation of the clinical features, their
adequate treatment, and proper follow up of these less frequent pathologies, to accomplish a good
long term result.

Key words:osteopetrosis, temporal bone, hearing loss, bone sclerosis, bone dysplasia, external auditory
canal.

INTRODUCCION 3) Benigna autosémica dominante que se presenta en la
edad adulta.

La osteopetrosis (OP) es un trastorno poco frecuente, de
origen genético, producido por un defecto en la actividad Laforma severa infantil presenta un curso clinico agresivo
osteoclastica (1), responsable del mecanismo de resorciéfigpndo incompatible con la vida después de la primera
remodelacion 6sea, produciendo aumento de la formaciéi¢cada. Se manifiesta con fracturas patologicas, fragilidad
de hueso inmaduro con ensanchamiento de la corteza 6se¥sga. infecciones frecuentes, alteraciones hematopoyéticas
obliteracién de la cavidad medular, dando una apariencia 8gbidas a la destruccion de la médula 6sea como: anemia
esclerosis generalizada (hueso de marmol) (2, 3). gpielocitica, hiperplasia linfoide y hepatoesplenomegalia por
incidencia real es desconocida, dado el amplio espectro fehematopoyesis extramedular en 6rganos viscerales. Otras
presentacion clinica, fisioldgica y de expresion genotfpicépanifestaciones craneofaciales como hidrocefalia, ceguera,

se calcula alrededor de 1 en 100,000 a 1 en 500,000, sediitagmus, papiledema, proptosis, paresia ocular y sordera
la serie (4). son reportados, como resultado del estrechamiento de los

forAmenes en la base del craneo (1, 2).
Existen tres formas clinicas de la enfermedad (1, 2 N .
(4.2) El tipo intermedio de OP o enfermedad de Albers-
Schonberg es caracterizado por una deficiencia de la enzima
anhidrasa carbonica Il (AC Il), responsable de la diferenciacion
osteoclastica, del proceso de desmineralizacion y de la

2) Interm_e(_jJa 0 enf,err_nedad de_ Albers-Schonberg d8egradacién de la matriz organica 6sea. La OP intermedia se
transmisién autosémica -recesiva.

1) Severa infantil de transmisién autosémica - recesiva.
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manifiesta clinicamente con calcificacion cerebral, acidosis Actualmente, se estudian otros factores bioquimicos,
tubular renal y alteraciones 6seas; sus manifestacionigsplicados en el metabolismo 6seo, que podrian alterarse,
hematopoyéticas son leves (1-3). coadyuvando al diagndstico de OP como el aumento en el
nivel de vitamina D y de osteocalcina, y la presencia en la
La OP benigna se presenta en adultos, puede sexcrecion renal del aminoacido hidroxiprolina (1).
asintomatica o cursar con fracturas patolégicas, dolor 6seo
y osteomielitis; no tiene manifestaciones hematopo- Eltratamiento es quirdrgico, con el fin de obtener buenos
yéticas (1,2). resultados funcionales y estéticos. El trasplante de médula
Osea es el Unico tratamiento curativo para la variante
Las alteraciones neurootolégicas de la OP malignautosémica recesiva. El tratamiento farmacolégico se
infantil, son diversas y varian segun la edad, es posibéncuentra actualmente en investigacién, se han empleado
encontrar calcificacion de la capsula 6tica y de la cadertiferentes agentes responsables de la regulacion del
osicular, pobre neumatizacion de la mastoides, dehiscencrgtabolismo éseo (1,25-dihidroxi vitamina D, eritropoyetina
y herniacién de la porcion timpanica del nervio facial a niveé interferon gamma recombinante humano) (2). El tratamiento
del nicho de la ventana redonda; la cOclea es de apariengigirirgico en el hueso temporal depende del compromiso
normal (3,4). Las manifestaciones clinicas, segun el estudioncional y audiolégico del paciente, en caso de hipoacusia
de Jhonstoret al., pueden ser: atrofia Optica (78%), neurosensorial sugestiva de obliteracién del CAIl la
hipoacusia (22%), pardalisis facial unilateral o bilateral (10%)descompresién es discutida, puesto que el riesgo supera al
también puede encontrarse, en algunos casos otitis mebieneficio en pacientes con reserva coclear funcional. En caso
aguday serosa (5, 13). de hipoacusia conductiva por compromiso del CAE el
tratamiento quirargico esta indicado, logrando resultados
En la OP tipo I, se observa compromiso neurolégico dsatisfactorios (6).
I, 11, VIl pares en el 16% de los pacientes, segun el estudio
de Jhonstoet al Las manifestaciones en el hueso temporal
son: marcada esclerosis, obliteracion por crecimiento 6seo E
de las celdillas mastoideas y de la trompa de Eustaquio, PRESENTACION DEL CASO
produciendo otitis media aguda y serosa. El crecimiento 6seo
en los nichos de las ventanas redonda y oval, la crura anterior Paciente de 85 afios de edad quien consulta por
del estribo y los conductos auditivos externo (CAE) e internipoacusia bilateral de varios afios de evolucién. Niega

(CAl) producen hipoacusia conductiva (18% de los casos)t#nitus y vértigo. Al examen fisico se evidencia multiples
neurosensorial (4, 5, 14). lesiones de consistencia 6sea, pediculadas que obstruyen

casi en la totalidad, la luz de ambos conductos auditivos
El diagnostico de OP es radiografico y paraclinico, g&xternos (Figura 1A). En la audiometria se observa hipoacusia

acuerdo con Bollerslev y Mosekilde: estos autoreﬁeurosensorlal leve a moderada, simétrica, bilateral con

describieron dos subtipos radiograficos caracterizados p pena d|s_cr|m|naC|on.(F|gura 2),' Se reahza_una t_omograﬂa
cpmputarlzada (TC) simple de oidos y se evidencia extensos

el aumento generalizado de la densidad ésea: El tipo bios hi 6si bos h i les (Fi
muestra osteoesclerosis de la boveda craneal, mientras 10S NIPErostosicos en ambos NUESOs tempora es (Figuras
y 4). Se hace una impresién diagndstica de una

el tipo Il presenta cambios en columna vertebral, pelvis .
huesos largos (1). Los hallazgos tomogréficos del hue teopetrosis.
temporal, reportados por Bartynsky, Barnes y Wallman
muestran un estrechamiento de la cavidad del oido medio Dos meses después, el paciente consulta por otalgia
con obliteraciéon del antrum mastoideo y de la trompa d@ilateral, otorrea escasa y aumento progresivo de la
Eustaquio, la cadena osicular y la capsula 6tica pueden edtipoacusia de predominio izquierdo. Al examen fisico se

comprometidos en enfermedades avanzadas (5, 15). gvidencig las misrr_1as lesiones Oseas pedi_c_uladas pero con
inflamacion de la piel de los conductos auditivos externos y

Para el diagnéstico paraclinico de la OP Bollerslev ptorrea. Se realiza una nueva audiometria que evidencia una

Mosekilde sugieren que el aumento de la enzima creatinifPoacusia mixta severa a profunda izquierda, con 0% de
quinasa BB puede ser utilizada como marcador diagnésti€scriminacion e hipoacusia neurosensorial leve a moderada
de la enfermedad. Tipicamente existe elevacion en el nivdgrecha con buena discriminacion (Figura 5). Se maneja con

de fosfatasa alcalina como resultado del aumento de $&lidados de oido seco y tratamiento topico para la otitis
resorcion ésea (1). externa, con pobre mejoria de la infeccion.
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Tres meses después en un control audiométrico se Se le realizan potenciales evocados auditivos con umbral
evidencia una hipoacusia mixta severa a profunda bilaterdé la onda V en oido izquierdo a 115 db SPL (85 db HL) y en
con discriminacion del 50% en oido izquierdo y del 10% enido derecho no se registraron ondas reproducibles a la
oido derecho a 110 db bilateralmente (Figura 6). maxima intensidad de estimulacion.

A B

Figura 1A. CAE Izquierdo con evidencia de lesiones 6seas obstructivas, sin signos de sobreinfeccion. La imagen muestra el oidecbé&odrhtamiento
quirargico, corresponde a la lesion inicial del pacietelmagen actual del CAE derecho posterior a canaloplastia, se observa cavidad sana sin lesiones.

Figura 2. Audiometria inicial. En la audiometria se observa hipoacusia neurosensorial leve a moderada bilateral. Discriminad®fesildetialmente a 40 db.
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Figura 3. TC de oidos. Cortes axiales.
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A Asteion
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Figura 4. TC. de oidos. Cortes coronales. Extensos cambios hiperostdsicos con ensanchamiento medular de las estructuras 6sesadeliBuapaemporal con
disminucién en su neumatizaciéon. En ambos oidos hay disminucion de la amplitud de los conductos auditivos externosmwinigeitm dis el volumen de las
cavidades timpénicas sin alteracion de su contenido. No hay alteracion del laberinto ni de la céclea aunque se apcetgaligeneato de los conductos auditivos
internos.
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.5

Figura 5. Audiometria que evidencia una hipoacusia mixta severa a profunda izquierda, con 0% de discriminacién e hipoacusia aélaesensori
a moderada derecha con buena discriminacion.

Figura 6. Audiometria preoperatoria. Discriminacion del 50% en oido izquierdo y del 10% en oido derecho a 110 db HL bilateralmente.
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Figura 7. Audiometria posoperatoria. Discriminacion del 90% bilateralmente a 50 db HL.

TRATAMIENTO Los tumores 0seos benignos del conducto auditivo
externo pueden ser: osteomas 0 exostosis; los osteomas son
El paciente es llevado a cirugia y se le realiza unkesiones Unicas, pedunculadas, que surgen de la sutura

canaloplastia y timpanoplastia del oido derecho siRetrotimpanica son de crecimiento lento. La exostosis se
complicaciones. presenta con lesiones multiples de base ancha en la pared

anterior y posterior del CAE, se relacionan con la exposicion

El paciente evoluciona satisfactoriamente, quedando Petitiva al practicar deportes acuaticos en temperaturas
CAE derecho de buen diametro y mejorando la inflamacion dilferiores a 17°C. Estas lesiones benignas pueden ocluir la
oido externo izquierdo. La audicion mejora considerablementdZ de los conductos auditivos, producir hipoacusia
quedando una hipoacusia neurosensorial leve a moderada E§RAUCtiVa y otitis externas a repeticion, su tratamiento es
discriminacion del 90% bilateral (Figura 7), por lo cual se l@uirtrgico (7, 8).

adapta un audifono en el oido derecho. ] ]
Las manifestaciones en el hueso temporal de enfermedades

Al paciente se le ha realizado un seguimiento de 3 afi@§€as generalizadas incluyenHrdermedad de Pagefosteitis
con un buen diametro del CAE derecho. sin nuevadeformante) se transmite con caracter autosémico dominante,

infecciones y con una audicién estable rehabilitado coff caracteriza por anomalias en craneo y huesos largos de las
audifono en su oido derecho (Figura 1B). extremidades inferiores, se inicia en el adulto joven, puede
afectar el hueso temporal de manera bilateral (9); segun
Khertarpal y Schuknechtus manifestaciones patolégicas
. incluyen: degeneracion del 6érgano de corti y detta
DISCUSION vascularismicrofracturas de la capsula ética, obliteracion del
conducto auditivo interno, anormalidades de la membrana
Existe un amplio espectro de enfermedades dseas dif@panica, fibrosis de la cavidad timpanica, fijacion de cadena
pueden producir hipoacusia dentro de sus manifestacionesicular, estenosis del CAE produciendo hipoacusia conductiva,
clinicas, al comprometer el hueso temporal o el conducteeurosensorial o mixta, con componente conductivo en
auditivo externo y que constituyen el diagndstico diferencidfecuencias bajas y pérdida neurosensorial en frecuencias altas,
de la patologia en este paciente. puede asociarse a tinnitus y vértigo (4,5). Sus manifestaciones
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radioldgicasincluyen un patron disperso de osteolisis yde la resorcion 6sea, que modulan la actividad

esclerosis que asemeja, las motas de algodén (5) (Taldsteoclastica, el manejo quirdrgico para la hipoacusia

1). El tratamiento es sintomatico, se emplea inhibidoresonductiva, dada las caracteristicas de esta patologia, no
es aconsejabl€s, 9).

Tabla 1. Comparacion de las manifestaciones radiolégicas de las displasias 6seas del hueso temporal

Displasia Estenosis Compromiso Capsula ética Estenosis Signos
6sea del CAE oido medio del CAl
Osteopetrosis ~ Comin Comdin, En enfermedad Comdn, Esclerosis generalizada
compromiso de avanzada obliteracion de Signo de:
cadena osicular. foramenes “Hueso de marmol”.
craneales
Enfermedad Inusual Inusual Poco frecuente Inusual Esclerosis irregular,
de Paget. con patrén de Signo:condensacién
periférico a central, algodonosa “moteado”
desmineralizaci6n. (osteoporosis circunscrita)
Osteogénesis ~ Ninguna  Inusual Desmineralizacion ~ Ninguna Engrosamiento del
imperfecta cuando la promontorio y de
enfermedad es la ventana redonda.
avanzada Signo de:

“Doble anillo coclear”
(zona hipodensa

pericoclear)
Displasia 22-42%  Inusual Sin compromiso Inusual Lesiones con la cortical
fibrosa amn adelgazada, radioltcidas,

heterogéneas Signo de:
“vidrio esmerilado”

comun y ocurre en un 30-50% de los casos b) Tipo Il: es la

Laosteogénesis imperfectas una enfermedad genéticaforma mas severa, de herencia autosomica recesiva, y
que se produce por un defecto en la sintesis de las cadefigéermina una extrema fragilidad 6sea con fracturas
alfa 1y alfa 2 del colageno tipo 1, debido a una alteracién digfinatales, escleras azules y curso letal; c) Tipo lII: es el
los genes COL1Al y COL1A2, localizados en losmas severo entre quienes sobreviven al periodo neonatal.
cromosomas 7 y 17 (4, 10). Tiene una variada presentaciffesenta herencia autosdmica recesiva o dominante, con
clinica, desde la letalidad en el periodo neonatal, hasta {[@cturas severas, deformidad ésea, escleras normales, con
diagnostico tardio en la edad adulta, pudiendo comprometé@mpromiso auditivo en el 50% de los casos y d) Tipo IV: es
cualquier sistema. Se ha clasificado, segtn Sillence, Senl§ herencia autosémica dominante, con estatura baja, huesos
Danks en cuatro tipos: a) Tipo I: el mas frecuente, de herendlagdiles, escleras normales, con alteracion auditiva menos
autosémica dominante, caracterizado por fragilidad 6sea levéecuente, entre el 10-30% de los casos. Actualmente se han

fracturas 6seas tardias, escleras azules, la pérdida auditiv@g&egado tres nuevos tipos sin una caracterizacion completa
(4,5).
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obliteracién de la luz del CAE, ocasionando hipoacusia

Las alteraciones patoldgicas en el hueso temporal §&nductiva (4, 5). Puede erosionar el canal de Falopio y la
presentan en pacientes gue cursan con una forma Severé:aasula 6tica manifestandose con paré”SiS faCiaI, hipoaCUSia
la enfermedad, incluyen microfracturas de la capsula oticReurosensorial y vértigo. Su principal tratamiento es
displasia 6sea en el laberinto, compromiso del nervio facigintomatico; el manejo quirrgico esta limitado a la toma de
y de la cadena osicular con fracturas espontaneas de las cripig@9sias y mejorar el déficit funcional, en casos de estenosis
del estribo, platina aumentada en grosor u obliterada él¢! CAE la canaloplastia asociada a mastoidectomia ha
aproximadamente 51% de los casos (5); también se Hgmostrado buenos resultados. (11, 12). Imagenoldgicamente
reportado, obliteracion de la ventana redonda. La muco§& Presenta un patrén disperso que constituye el signo de
del oido medio se encuentra hiperplasica e hiperémica, comddrio esmerilado” (5) (Tabla 1).
resultado de la hipervascularizacion del promontorio; el
compromiso audiolégico se presenta en la segunda décadaE! condroblastoma del hueso temporaks una rara
de Vida’ puede ser conductivo o neurosensoriaL évmoraCién benigna, Originada de las células de la lamina
compromiso conductivo es mas frecuente en pacientes cBAdocondrial, se presenta en la cuarta y quinta década de la
escleras azules y puede simular las alteraciones de i, puede producir hipoacusia, otalgia, tinnitus y sensacion
otoesclerosis, mientras que, el neurosensorial puedi@ plenitud aural, al examen fisico se observa una masa 6sea
presentarse en pacientes con escleras normales. (4, 5). 8ug oblitera el CAE, su tratamiento es quirdrgico (10).
caracteristicas imagenoldgicas son similares a las observadas
en la otoe_scler93|s, Io§ pamb|os maés notorios ocurren en el CONCLUSION
promontorio, cdpsula ética, ventana oval, presentandose el
signo del doble anillo coclear (5) (Tabla 1). ) o .

El paciente presentd una osteopetrosis tipo 3, benigna,

Ladisplasia fibrosaes una enfermedad benigna, crénicac®"  manifestaciones  clinicas y tomograficas
de evolucion lenta, de etiologia desconocida, se caracteriRglognomonicas de la enfermedad, recibi6 tratamiento
por una alteracién del desarrollo 6seo, causado por un defefigrirgico exitoso, que previno complicaciones y le permitio
en la diferenciacién y maduracion de los osteoblastos, 8 @daptacion de un audifono para su rehabilitacion. Este
cual se traduce en un remplazo del hueso normal por GRSO muestra la importancia de la observacion del cuadro

tejido fibroso formando lesiones expansivas Gnicas glinico, el adecuado tratamiento y el seguimiento juicioso
mdltiples. Existen 3 formas clinicas descritas: para lograr buenos resultados en patologias poco frecuentes.
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