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Resumo

A otosclerose é uma doenga relacionada a uma otodistrofia inflamatoria, de causa ainda ndo muito bem esclarecida,
sendo associada a uma alteragdo de componente histoldgico, em particular as estruturas da capsula 6tica e cadeia
ossicular. E uma patologia de componente hereditario, autossémico dominante e baixa penetrancia, que afeta
principalmente o osso temporal. E o motivo mais comum de perda auditiva em adultos jovens, sendo mais associado a
mulheres, em uma relacdo de 2:1. Essa patologia afeta em sua grande maioria a populagdo caucasiana, sendo pouco
encontrada na populacéo asiatica e afro-americana. Pode ser encontrada em média entre a segunda e quarta década de
vida. Em detrimento da caréncia de estudos sobre a otoesclerose, este artigo objetiva reunir os principais achados
encontrados em literaturas para melhor entendimento dessa doenca, a exemplo de aspectos etiopatogénicos, achados de
imagem e modalidades terapéuticas associadas. Esse artigo € uma revisdo narrativa de literatura, sendo as buscas
realizadas tendo como base as plataformas do Pubmed, Biblioteca Virtual em Salde, Scielo e Google académico, tendo
como palavras-chaves: Otosclerosys, otosclerose and tratamento e otosclerose and diagnéstico, durante os meses de
abril e maio de 2023. A tomografia computadorizada multidetectores (TCMD) é um aliado ao estudo da otoesclerose,
pois auxilia na busca pela localizag8o e caracterizagdo da lesdo, confirmacéo do diagndstico e programacéo cirurgica,
além de oportunizar realiza¢do de diagndstico diferencial. Dessa forma, se faz necessario muitos estudos acerca dessa
patolégica, tendo em vista as repercussdes clinicas envolvidas.
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Abstract

Otosclerosis is a disease related to inflammatory otodystrophy, the cause of which is still not very clear, being associated
with a change in the histological component, in particular the structures of the otic capsule and ossicular chain. It is a
pathology with a hereditary component, autosomal dominant and low penetrance, which mainly affects the temporal
bone. It is the most common reason for hearing loss in young adults, being more associated with women, in a ratio of
2:1. This pathology mostly affects the Caucasian population, being rarely found in the Asian and African-American
population. It is found on average between the second and fourth decade of life. Due to the lack of studies on
otosclerosis, this article aims to bring together the main findings found in the literature for a better understanding of this
disease, such as etiopathogenic aspects, imaging findings and associated therapeutic modalities. This article is a
narrative review of the literature, with searches carried out based on the Pubmed, Virtual Health Library, Scielo and
Google academic platforms, using the keywords: Otosclerosys, otosclerosis and treatment and otosclerosis and
diagnosis, during the months April and May 2023. Multidetector computed tomography (MDCT) is an ally in the study
of otosclerosis, as it helps in the search for the location and characterization of the lesion, confirmation of diagnosis and
surgical planning, in addition to providing opportunities for differential diagnosis. Thus, many studies about this
pathology are necessary, in view of the clinical repercussions involved.

Keywords: Otosclerosis; Auditory perception; Radiology.


http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v12i5.41895

Research, Society and Development, v. 12, n. 5, 26912541895, 2023
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v12i5.41895

Resumen

La otosclerosis es una enfermedad relacionada con la otodistrofia inflamatoria, cuya causa aln no estd muy clara,
relacionandose con un cambio en el componente histolégico, en particular las estructuras de la capsula 6tica y la cadena
osicular. Es una patologia con componente hereditario, autosémica dominante y de baja penetrancia, que afecta
principalmente al hueso temporal. Es el motivo mas frecuente de hipoacusia en adultos jévenes, estando mas asociado
a mujeres, en una proporcion de 2:1. Esta patologia afecta mayoritariamente a la poblacion caucésica, encontrandose
raramente en la poblacidn asiatica y afroamericana. Se encuentra en promedio entre la segunda y cuarta década de la
vida. Debido a la falta de estudios sobre otosclerosis, este articulo tiene como objetivo reunir los principales hallazgos
encontrados en la literatura para una mejor comprension de esta enfermedad, como aspectos etiopatogénicos, hallazgos
de imagen y modalidades terapéuticas asociadas. Este articulo es una revision narrativa de la literatura, con bisquedas
realizadas con base en las plataformas académicas Pubmed, Biblioteca Virtual en Salud, Scielo y Google, utilizando las
palabras clave: Otosclerosys, otosclerosis and treatment y otosclerosis and diagnostic, durante los meses de abril y mayo
de 2023. La tomografia computarizada multidetector (TCMD) es un aliado en el estudio de la otosclerosis, ya que ayuda
en la basqueda de la localizacion y caracterizacion de la lesion, confirmacion del diagndstico y planificacion quirdrgica,
ademas de brindar oportunidades para el diagndstico diferencial. Por ello, son necesarios muchos estudios sobre esta
patologia, dadas las repercusiones clinicas que conlleva.

Palabras clave: Otosclerosis; Percepcion auditiva; Radiologia.

1. Introducéo

A otosclerose é uma doenca relacionada a uma otodistrofia inflamatdria, de causa ndo muito bem esclarecida, sendo
associada a uma alteracdo de componente histol6gico, em particular as estruturas da capsula 6tica e cadeia ossicular. Pode ser
manifestada por areas focais ou confluentes, através da alteracdo de tecido 6sseo normal por osso de alta celularidade e
componente vascular. Com isso, ha uma mudanca no funcionamento natural da audi¢do, cursando com perda de audi¢do, a
principio relacionada a fase de condugdo e em estagio mais avancado, de forma mista ou sensorio-neural (Casas, et al., 2016).

E uma patologia de componente hereditario, autossdmico dominante e baixa penetrancia, que afeta principalmente o
0sso temporal. E 0 motivo mais comum de perda auditiva em adultos jovens, sendo mais associado a mulheres, em uma relagio
de 2:1, muitas vezes relacionada a um comprometimento auditivo total, lentamente progressivo, de aspecto bilateral e assimétrico
em até 80% dos casos (Lira et al., 2019).

A otosclerose esta associada a um quadro de osteolise inicial, também chamado de espongiose, que posteriormente esta
relacionada a reconstru¢ao com osso displasico e denso, conhecido como esclerose. Dessa forma, esses termos “otosclerose” e
“otoespongiose” sdo nomenclaturas diferentes de duas etapas da mesma doenca, considerando a otosclerose a Ultima etapa
(Gaiotti et al., 2013).

Além disso, pode ser conhecida por seus componentes fisioldgicos complexos, estando atrelada a fatores genéticos e
ambientais, ocasionando repercussdes tanto em casos de histéria familiar positiva quanto negativa. A associagdo mais prevalente
em mulheres pode ser entendida pela influéncia dos horménios sexuais, estando relacionado a hipdteses de contribui¢éo para o
desencadeamento da doenga, além de associagBes com o virus do sarampo, fldor presente na dgua e correlagdo com algumas
doencas de componente sistémico de tecido conjuntivo (Crompton et al., 2019).

Essa patologia afeta em sua grande maioria a populagdo caucasiana, sendo pouco encontrada na populagdo asiatica e
afro-americana. Pode ser encontrada em média entre a segunda e quarta década de vida. Em grande parte dos casos, 0s pacientes
relatam diminuicdo da audigdo progressiva ou zumbido, sendo observado no exame de otoscopia areas hiperemiadas em regido
de promontério, com membrana timpanica sadia e focos de otosclerose (Casas, et al., 2016).

Os focos da otosclerose estdo comumente associados a por¢do anterior da janela oval sendo encontrado em 80%-90%
dos casos, janela redonda, porcéo posterior da janela oval, regido da platina, céclea, ossiculos, canais semicirculares, entre outros.

O seu diagnostico pode ser feito de acordo com achados clinicos associados com o exame fisico, porém existem casos
que o diagndstico ndo é muito bem esclarecido ou que possuem componentes de perda auditiva total de forma mista ou até

mesmo neurossensorial, sendo fundamental exames como tomografia computadorizada para confirmar o quadro (Kinderknecht
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etal., 2022).
Em detrimento da caréncia de estudos sobre a otosclerose, este artigo objetiva reunir os principais achados encontrados
em literaturas para melhor entendimento dessa doenca, a exemplo de aspectos etiopatogénicos, achados de imagem e

modalidades terapéuticas associadas.

2. Metodologia

Esse artigo é uma revisdo narrativa de literatura que possibilita uma ampla abrangéncia de determinados assuntos e
informacdes que podem ser encontrados em varios estudos, além de contribuir em um melhor entendimento de determinados
conceitos relacionados ao assunto proposto (Cacador & Gomes, 2020).

As buscas foram realizadas tendo como base as plataformas do Pubmed, Biblioteca Virtual em Sadde, Scielo e Google
académico, tendo como palavras-chaves: Otosclerosys, otosclerose and tratamento e otosclerose and diagndstico, durante os
meses de abril e maio de 2023. Os critérios de inclusdo foram artigos dos ultimos 10 anos, nos idiomas portugués, inglés e
espanhol, disponibilizados na integra e de livre acesso, associados as palavras chaves. Os critérios de exclusdo foram artigos que

ndo atendiam aos critérios de data de publicacdo, plataformas de visualizacdo pagas e fora do contexto relacionado ao tema.

3. Resultados e Discussao

Na otosclerose acontece uma remodelacdo 6ssea em regido de cépsula ética localizada no osso temporal, ocasionando
uma mudanca, de modo que o 0sso endocondral é substituido por um 0sso esponjoso vascularizado, conhecido como fase ativa
ou otospongiose, que com o decorrer do tempo acaba esclerosando, conhecida como fase inativa ou otosclerose (Alfaro et al.,
2022).

O sintoma mais associado a otosclerose € a perda auditiva transmissiva de teor progressivo, podendo acontecer de forma
unilateral ou bilateral (forma mais prevalente que acomete cerca de 85% dos casos), podendo iniciar entre 30-50 anos de idade.
A perda da audicdo acontece por um mecanismo de fixacdo da placa do estribo, podendo também ser associada a uma perda
auditiva de cunho neurossensorial que ¢ denominada otosclerose-escoclear ou perda auditiva retrofenestral ou pode acontecer
também de forma isolada, porém é uma causa rara (Alfaro et al., 2022).

A otosclerose pode ser dividida em dois tipos dependendo da sua localizagdo: tipo fenestral ou tipo retrofenestral. A
otosclerose fenestral é a forma mais encontrada, somando quase 80% dos casos, sendo caracterizada por um comprometimento
a nivel da fissura antifenestram, podendo se estender até a placa do estribo e alcancar a cdclea, enquanto a otosclerose
retrofenestral acomete cerca de 20% dos casos, tem acometimento em regido de capsula coclear e se pode se estender até o
vestibulo, canais semicirculares e canal auditivo interno, dessa forma o impacto direto dessas regides tem envolvimento na
eletroquimica da onda acustica, podendo explicar a perda auditiva neurossensorial (Angel et al., 2021).

O tipo fenestral possui uma area de predile¢do, que é a regido ao redor da fissura antifenestram, sendo possivel perceber
uma hipodensidade anterior a regido da janela oval, no angulo formado entre a platina e o estribo, processo cocleariforme e
promontério. Desse modo, essa localidade deve ser especialmente observada durante o diagndstico por imagem da otosclerose,
merecendo cautela e cuidado (Wycherly et al., 2010).

Para seu diagnéstico é valido a realizacdo de anamnese caracteristica, diagnostico audiolégico, com realizacéo de testes
com diapasao, tonalidade liminar e imitanciometria, e em alguns pacientes € indicativo de tomografia computadorizada de alta
resolucdo para melhor visualizacdo dos ossos temporais (Job et al., 2023).

Uma queixa frequente na otosclerose é o zumbido, este ocorre quando o 6rgédo auditivo ndo recebe estimulo acustico
externo, de modo unilateral ou bilateral, constante ou periodicamente, isso parte do pressuposto de alteracGes de sistema nervoso

em diversos trechos da vida auditiva (Ismi et al., 2017).
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A tomografia computadorizada multidetectores (TCMD) é um aliado ao estudo da otosclerose, pois auxilia na busca
pela localizagdo e caracterizacdo da lesdo, confirmacdo do diagnostico e programacao cirlrgica, além de oportunizar realizagao
de diagndstico diferencial. Além disso, esse exame auxilia na visualizacdo das janelas, espessura da platina, densidade dssea da
regido de capsula e possiveis alteracdes do endosteo (Gaiotti et al., 2013).

A observacédo de focos otoscleréticos inativos ou esclerdticos na tomografia computadorizada é mais dificultada por
similaridade entre as densidades dos achados e da capsula ética normal. Dessa forma, essas regides de esclerose ou radiopacidade
encontrada na tomografia computadorizada sdo apenas vistas em casos em que a patologia provoca o espessamento da platina
do estribo, obliteracdo das janelas vestibulares e coclear, distor¢do de contorno labirintico e ou a ossificacdo labirintica (Vicente
etal., 2004).

Um dos problemas encontrados no diagndéstico radioldgico é que este depende da subjetividade e também do grau de
experiéncia do médico radiologista. Quando se estd diante de um foco grande, a sensibilidade e especificidade sdo bastante
elevadas, contudo, a sensibilidade da Tomografia computadorizada de alta resolugdo tem certa restricdo de deteccdo quando o
foco é menor de 1mm, é de grau superficial ou a patologia est& inativa. Do contrério, a especificidade pode ser muito alta,
chegando a 100% (Viza Puiggros et al., 2020).

Alguns diagnésticos diferenciais clinicos podem ser citados, a exemplo da fixagdo ossicular pés-inflamatdria, também
conhecida como timpanoesclerose, luxagdo ossicular traumatica, colesteatoma congénito, malformacdes da orelha média, doenca
de Paget, doenca do osso fragil, entre outras (Kosling et al., 2020).

E importante destacar, que muito embora a tomografia seja 0 método de escolha, até 10% dos focos de otosclerose néo
serdo detectados na tomografia, a exemplo da otospongiose infrarradiol6gica. Dessa forma, a ressonancia magnética pode ser
uma boa escolha, porém ainda ndo ha muitos casos descritos nos estudos e muitos entraves podem surgir. A principal descricdo
da ressonéncia é na pesquisa de foco ativo, extensdo intracanalicular e identificacfo de complica¢fes pds-operatérias (Rangheard
et al., 2001).

Ao longo dos anos o procedimento cirdrgico chamado de estapedotomia tem sido cada vez mais utilizado no lugar da
estapedectomia. A estapedotomia oportuniza a inser¢do de uma protese em pistdo adicionada na platina do estribo, sendo
comumente atrelada a uma boa resposta da audicdo, principalmente quando se trata de altas frequéncias, além de possuir uma
pequena incidéncia na perda auditiva do tipo neurossensorial secundaria a traumas de orelha interna (Salvador et al., 2021).

Dessa forma, a cirurgia do estapédio é considerada segura e eficaz quando se trata de procedimento cirlrgico indicado
para casos de otosclerose, com resultados significativos e menores taxas de complica¢des, tendo resultados favoraveis em cerca
de 62% a 94% dos casos. Ainda que a estapedotomia seja o0 procedimento cirdrgico padrdo, ainda ha discussdes acerca do
didmetro da protese, recebendo destaque no uso de 0,4 e 0,6 mm (Salvador et al., 2021).

Contudo, podem ocorrer complicagdes cirdrgicas, a exemplo de tonturas que podem estar associadas ao deslocamento
da protese, aparecimento de fistulas perilinfaticas ou alteragdo vestibular. Em grande parte dos casos, esses episodios de tontura
sdo restritos as primeiras semanas, por outro lado cerca de 2,6% dos pacientes podem ter tonturas que duram mais de 12 meses
(de Vilhena et al., 2016).

Ainda ndo existe uma terapéutica que atue diretamente na causa da otosclerose. O que se sabe é que é imprescindivel
um acompanhamento da audicdo, existe a possibilidade do uso de proéteses auditivas convencionais, bem como implantaveis,
implantes cocleares, além da estapedoplastia, método que remove a superestrutura do estribo, perfura a platina do estribo e coloca
uma prétese nesse local (Plontke et al., 2018).

Relacionando abordagens medicamentosas, alguns estudos correlacionam o uso de bifosfonados de 32 geracéo
(medicamentos utilizados no tratamento da osteoporose) a exemplo do risedronato e aledronato, demonstrando resultados

positivos na estabilizacdo e melhoria dos limiares auditivos dos pacientes com otosclerose, seja a nivel neurossensorial
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progressivo como misto. Esses estudos apontam uma reducdo na funcdo e sobrevivéncia de células como os osteoclastos,
diminuindo o processo de hialinizacdo e producdo de fator de necrose tumoral alfa. Porém, ainda ndo ha uma terapéutica
farmacoldgica que demonstre eficdcia comprovada na atenuacdo do comprometimento auditivo e que consiga frear a progressao

da otosclerose (Carol Rodriguez-Revilla et al., 2023).

4. Concluséao

A otosclerose é uma patologia de caracteristica hereditaria, associada a um padrdo autossomico dominante, tendo
envolvimento na perda de audicdo, afetando principalmente os individuos jovens e mulheres, em uma relagdo 2:1. O tipo
fenestrado é o mais comum, chegando a quase 80% dos casos. Em relagdo aos achados de imagem, a tomografia computadorizada
de alta resolucéo recebe grande destaque, pois consegue auxiliar tanto no periodo pré-operatério quanto no pés-operatério. A
repercussdo sintomatoldgica mais associada a essa doenca € a presenca de zumbido, tendo a estapedotomia como procedimento
cirrgico mais indicado. Dessa forma, se faz necessario muitos estudos acerca dessa patolégica, tendo em vista as repercussdes
clinicas envolvidas.

Com base nisso, para os estudos futuros seria importante uma abordagem mais detalhista dos aspectos de imagem e

repercussdes terapéuticas, visto que ainda ndo é muito bem esclarecido.
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