Trabajo de investigacion y clinica aplicada

A WU T 0O R E S

Carmen Sampériz L
Adiego Leza |
Fernandez Liesa R

Colesteatoma congenito e

Hernandez Montero E

de oido medio en la infancia =

Servicio de ORL del Hospital

Congenital cholesteatoma of middle Universiario “Vige Senvet”

ear in chilhood

RESUMEN

El colesteatoma congénito es una patologia infrecuente y
casi exclusiva de la edad pediatrica. Los requisitos diag-
nosticos mas frecuentemente utilizados para su definicion
son los propuestos por Derlacki y Clemis. Hemos realizado
un estudio descriptivo retrospectivo de los 21 nifios diag-
nosticados de colesteatoma durante los afios 1995 a 1999
en nuestro servicio; tres de ellos cumplen los criterios para
ser considerados como colesteatomas congénitos.
Corresponden a tres varones con edades comprendidas
entre los 3 y 15 afios de edad, dos presentaban malfor-
maciones asociadas. La hipoacusia es el principal sintoma
de inicio. Debe sospecharse la existencia de un colesteato-
ma congénito ante toda hipoacusia de transmision unila-
teral en un nifio con timpano normal.
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SUMMARY

Congenital cholesteatoma is an unusual pathology almost
exclusive of paediatric population. Diagnostic require-
ments more frequently used to define it were proposed
by Derlacki and Clemis. We report a retrospective descrip-
tive study including 21 Children diagnosed of cholestea-
toma between 1995 and 1999 in our department; three of
them observe criteria to be considered as congenital cho-
lesteatoma. They are three male child of ages between 3
and 15 years old; two of them associted other physical
malformations. Transmission hearing loss is the main
initial symptom. The existence of a congenital cholestea-
toma must be suspected in any losing-hearing child with
intact otoscopy.
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Introduccion - Epidemiologia: Durante el periodo de tiempo descrito
han sido diagnosticados 21 casos de colesteatomas en

El colesteatoma congénito es una entidad infrecuente. nifios, de los cuales tres cumplian los criterios para ser

Se desarrolla tras una membrana timpanica integra. considerados colesteatomas congénitos. La edad de los
pacientes era de 3, 10 y 7 aflos. Todos ellos son de sexo

Segun Derlacki y Clemis (1) la definicion de colesteato- masculino y con afectacién unilateral. A continuacion
ma congénito se basa en tres criterios: describimos algunas caracteristicas de los tres pacientes.

* Desarrollo detras de una membrana timpanica inte-
gra. - Forma de presentacion:

. ., 1. Hallazgo casual en otoscopia realizada por sindrome
* Ausencia de antecedentes de otorrea, perforacion y

- - febril.
procesos otolégicos previos. o ] ] )
2. Sospecha de otitis serosa con hipoacusia de transmi-
* Desarrollo a partir de inclusion de epitelio escamoso sion.
durante el desarrollo del hueso temporal. 3. Hipoacusia bilateral en paciente con sindrome

. . ., Branquio-oto-renal (BOR).
Levenson y Parisier, citados por Giménez (2), proponen q ( )

incluir en el diagnoéstico también a aquellos sujetos con
antecedentes de otitis media aguda, debido a la elevada — Otoscopia: en todos los casos se apreciaba timpano
prevalencia de la misma en la edad pediatrica. integro.

1. Masa retrotimpdnica bien delimitada y de color blan-
quecino (Fig. 1), en el cuadrante antero-superior
junto al mango del martillo en el oido izquierdo.

Casos Clinicos 2. Timpano con placas de timpanosclerosis y ausencia
de reflejo luminoso y de transparencia de la mem-
Analizamos 3 casos de colesteatomas congénitos diag- brana timpanica en oido derecho.
nosticados en nuestro servicio en un periodo de cinco afos
comprendido entre 1996 y 2000. 3. Normal.
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Figura 1: Masa retrotimpanica de color blanquecino en otoscopia de
oido izquierdo.

Audiometria:

1. Normoacusia

2. Hipoacusia de transmision en oido derecho, con un
umbral auditivo en via aérea de 40 dB.

3. Hipoacusia de transmision en oido derecho, con un
umbral por via aérea de 70 decibelios. Hipoacusia mixta
en oido izquierdo con umbral en via aérea de 80 dB. y
en via 6sea de 40 dB.

Figura 2: Imagen de TC donde se aprecia una formacién redondeada
en caja del timpano, en contacto con el mango del martillo.

Figura 3: Imagen de TC con ocupacion parcial de atico y caja del tim-
pano por tejido densidad de tejidos blandos.
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Aspecto radiolégico (Tomografia computerizada):

1. Formacién redondeada en caja timpanica en contacto
con el mango del martillo, con cadena osicular integra.
(Fig. 2).

2. Ocupacion de antro, atico y parcialmente de la caja del
timpano. (Fig. 3).

3. En oido derecho: Ocupacion global, del atico y del
antro por material de densidad tejido blando (Fig. 4),
sin visualizarse la ap&fisis larga ni lenticular del yunque,
ni las ramas del estribo. El nervio facial no presenta la
morfologia habitual: la primera rodilla es muy larga y
no se identifica el ganglio geniculado como tal; la 22
porcién es corta y no se ve con claridad la continuidad
entre la 22 y la 32 porcion. La morfologia de la coclea
parece conservada. El vestibulo forma una cavidad
comun con el canal semicircular lateral, mas ancho de
lo normal, y con el canal semicircular posterior del cual
solo identificamos la ampolla; el canal semicircular
superior es de morfologia normal.

En el oido izquierdo de este mismo paciente aparece
un &tico y antro de morfologia alterada. Se identifica el
mango del martillo; del resto de la cadena solo se visua-
liza la articulaciéon maleoincudal fusionada y pegada al
muro del atico. No se identifica el estribo ni la eminen-
cia piramidal. De la coclea solo se ve la mitad lateral de
la primera vuelta que forma un todo con la vuelta
media y apical.

Figura 4: Imagen de TC. Ocupacion de atico y antro mastoideo.

Malformaciones asociadas: Dos de nuestros casos (1y 3)
presentaban malformaciones congénitas asociadas.

1. Dilatacion de pelvis renal izquierda no obstructiva de
diagnostico prenatal, sin repercusion clinica.

3. Sindrome BOR, que presenta aplasia renal, fistula bran-
quial derecha y fistulas preauriculares cerradas.
Malformacion de oido medio tanto del oido donde pre-
sentaba el colesteatoma como del oido contralateral.
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Estrategia terapéutica:

1. Exéresis de perla de colesteatoma por via endoaural.
(Fig. 5)

2. Mastoidectomia por técnica cerrada, hallandose tejido
colesteatomatoso que ocupaba parcialmente atico y
antro mastoideo. La cadena osicular estaba integra y
movil.

3. Antro-aticotomia y timpanotomia posterior, objetivan-
dose una perla de colesteatoma a nivel atical y malfor-
macién de cadena osicular existiendo Unicamente
magma 6seo resultante de la fusién de martillo y yun-
que con ausencia de estribo y platina. El trayecto del
nervio facial era anémalo, no llegando a visualizar su
porcién timpanica.

Figura 5: Fotografia del
colesteatoma del primer caso
una vez realizada su exéresis.

Discusion

Descrito por primera vez por House en 1953, que esti-
mo la proporcién de colesteatomas congénitos en el con-
junto de colesteatomas en un 4 %. Mas recientemente
Charachon tenia una proporcién en su serie del 7.5% (3),
Levenson del 14% (4); Rosenfeld del 18% (5); Duclos del
16% (6); Edelstein del 31% (7). En nuestra serie supone un
14.2 %.

La frecuencia de estos colesteatomas parece estar en
aumento en los Gltimos afios y dos razones pueden expli-
car este aumento: el desarrollo de las técnicas de diagnds-
tico por la imagen y la mejora en el manejo de la patolo-
gia ORL pediatrica. La variacion de los criterios de inclusion
(sobre todo los antecedentes de otitis media aguda, pro-
puesto por Levenson) ha influido en el aumento de la fre-
cuencia de esta patologia. Sanna, en un intervalo de 10
afios ha visto como el nimero de colesteatomas congéni-
tos se multiplicaba por cuatro (6).

En las series revisadas, la edad media en el momento
del diagnostico, oscila entre los 4 y 8 afios.

Existe una preponderancia masculina en proporcion
aproximada de 3:1. (6, 8). La razén de este hecho es desco-
nocida. Nuestros casos son todos varones.

La presentacion clinica es muy diferente a la de los
colesteatomas adquiridos. Predominan 2 situaciones: la
sordera de transmision unilateral y el hallazgo casual en
una exploracion (ORL, Medico general, Pediatra).

La hipoacusia aparece en el 90% de los casos. Un coles-
teatoma congénito deberd sospecharse ante toda sordera
de transmisién unilateral en un nifio con timpano normal.

En muchas de las series revisadas encontramos casos de
colesteatomas congénitos en pacientes cuya sospecha ini-
cial era de otitis serosa; esto ocurrié6 en uno de nuestros
casos. En la serie de 34 colesteatomas congénitos publica-
da por Duclos et al. éste hecho se presentaba en el 68% de
los casos.

El aspecto otoscopico es lo mas caracteristico: se trata
de una membrana timpanica integra y en algunos casos
con trasparencia normal (por ser el colesteatoma pequefio
y confinado en el atico o no estar en contacto con la mem-
brana timpanica), como ocurria en el tercero de nuestros
casos. Clasicamente se ha descrito la otoscopia en el coles-
teatoma congénito como la vision de una masa blanca
retrotimpanica generalmente en cuadrante anterosupe-
rior. Esta imagen tipica se evidencié en uno de nuestros
pacientes. En otros trabajos esta imagen otoscépica supo-
ne un pequefo porcentaje (6, 9, 10).

El andlisis de la literatura permite clasificarlos, en 2 gru-
pos principales:

a) Los colesteatomas de localizacion anterosuperior,
donde la cadena osicular suele estar integra, y es posi-
ble (aunque raro) una audicion normal. Suelen ser
niflos mas jovenes (edad media de 4 afos). En la mayo-
ria de series revisadas, este tipo de colesteatomas supo-
ne un bajo porcentaje. En las series donde alcanzan
una mayor proporcion, llegan al 45% y al 60% (10)

b) Colesteatomas mas extendidos, mesotimpanicos. Se des-
arrollan facilmente desde el mesotimpano a las cavidades
posteriores. La erosion osicular es mas frecuente e induce
a una hipoacusia de transmision moderada. La edad
media de los pacientes de este grupo es de 7 afios (6).

Patologias asociadas

Muchos autores han descrito en sus series malforma-
ciones congénitas asociadas a este tipo de colesteatomas.
Levenson et al. encuentran malformaciones asociadas en el
15 % de los casos (4).

Estas malformaciones pueden ser:

Otoldgicas, entre las que se encuentran:

— Alteraciones de la cadena osicular. La ausencia de
yunque y atrofia de estribo es la mas frecuentemen-
te descrita (6,11).

— Estenosis de conducto auditivo externo (6).
— Ausencia de platina (9).

— Atresia de conducto auditivo externo (9).
— Anomalias de oido interno (12).
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Area cérvico-facial
— Fisura velopalatina (6).
— Fistulas cervicales del primer arco branquial (6).

Malformaciones Urogenitales

— Sindrome BOR: Se trata de un sindrome autosémico
dominante de alta penetrancia y expresividad varia-
ble que asocia malformaciones en arco branquial,
oido y rifidn. Las manifestaciones 6ticas mas frecuen-
temente descritas incluyen malformaciones en pabe-
II6n auricular y conducto auditivo externo, fistulas
preauriculares y anomalias en oido medio e interno.
La asociacion de colesteatoma congénito al sindrome
de BOR ha sido descrito en dos ocasiones por Graham
et al. y por Lipkin et al. en 1986 y 1999 respectiva-
mente (12). El caso de sindrome BOR aportado por
nosotros, presenta como alteraciones otolégicas: fis-
tulas preauriculares cerradas, alteraciones de oido
medio bilaterales y colesteatoma congénito de oido
derecho.

— Hipospadias (12).

Estenosis de Piloro (6).
Tetralogia de Fallot (6).
Disgerminoma de glandula pineal (6).

Patogenia: La hipotesis mas aceptada es la promulgada
por Mikaels, quien demostré la existencia en fetos de un
cumulo epitelial situado siempre en el mismo sitio, en la
parte antero-superior de la caja timpanica, proveniente del
extremo del receso tubo-timpanico. Esta situado en el
punto de transicion epitelial entre la caja y la trompa de
Eustaquio. Esta formacion es visible entre la 102 y 332 sema-
na fetal y posteriormente desaparece. La formacion precoz
del timpano, cavidad timpanica y anillo timpéanico 6seo se
hace a expensas de esta formacion epidermoide. Es posible
que esta formacidon juegue un papel primordial en la
migracion de la primera bolsa faringea en direccion de la
primera hendidura branquial y en el desarrollo del timpa-
no y de la cavidad timpanica. La ausencia de su involucién
seria el origen de los colesteatomas congénitos.

La presencia de esta formacion epidermoide ha sido
confirmada por los trabajos de Levenson, Wang y Teed,
citados por El Jerrari (11). Esta hipotesis explicaria el origen
de los colesteatomas localizados en la regién antero-supe-
rior de la caja; pero no los de otras localizaciones (10).

Otras teorias patogénicas sobre la formacion de los
colesteatomas congénitos son:

Metaplasia de células mucosas de caja (10).

Migracion retrégrada por la trompa de Eustaquio de
células epiteliales antes del parto.

— Migracion ectodérmica hacia el espacio del oido
medio.
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El examen radiolégico (habitualmente tomografia
computerizada) permite precisar la extension de las lesio-
nes y confirma la buena neumatizacion mastoidea. Un
estudio realizado sobre la neumatizacién mastoidea en
nifios con colesteatoma congénito por Lino et al. (13), llega
a la conclusion de que en estos pacientes la neumatizacion
mastoidea es peor que la de un grupo control de nifios sin
patologias de oido medio, pero mejor de la que presenta-
ba un grupo de nifios con colesteatomas adquiridos.

El tratamiento de los colesteatomas congénitos es qui-
rdrgico. La técnica quirdrgica utilizada viene determinada
por el grado de extension del colesteatoma. La técnica
cerrada es la més utilizada en la mayoria de las series. Los
porcentajes de realizacion de técnica abierta en las series
en que se han realizado suelen ser inferiores al 10% de los
casos. Los autores que mas cirugia por técnica abierta han
descrito en su casuistica no sobrepasan el 30% (6).

Algunas razones justifican la realizacion de una técnica
cerrada:

e La existencia de funcién tubarica normal.
e La buena neumatizacidon mastoidea.

« La posibilidad de encontrar pequefios colesteatomas
en forma de perlas, bien delimitados.

e El aspecto normal de la mucosa de la caja timpanica
en el acto operatorio.

* La edad de estos pacientes.

Las tasa de recidivas son muy variables segun las series; el
factor mas determinante suele ser el grado de extension de
los colesteatomas. Las tasas de recidivas varia desde el 8% en
series donde predominan los colesteatomas localizados sin
afectacion de mesotimpano a un 80% en un seguimiento de
20 afios a 25 colesteatomas congénitos mas extensos realiza-
do por Grundfast, citado por Duclos (6), la tasa de recidiva en
el conjunto de esta Ultima serie fue del 52 %.

Cuando se trata de colesteatomas que no estan bien
delimitados y se extienden por gran parte de la caja tim-
panica, la tasa de recidiva es superior a la de los colestea-
tomas adquiridos (6).

Para algunos autores la exéresis de los colesteatomas
que se encuentran adheridos a la cara antero-inferior del
martillo, debe comprender este huesecillo para evitar la
recidiva a ese nivel.

Conclusiones

e Un diagnostico precoz del colesteatoma congéni-
to induce a mejores resultados anatémicos y fun-
cionales.

e Un colesteatoma congénito debera sospecharse
ante toda sordera de transmision unilateral en un
niflo con timpano normal. En nifios con hipoacusia
de transmision unilateral el estudio debe acompa-
fiarse de exploraciones complementarias como la
tomografia computerizada, no solo Audiometria y
otoscopia.
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* Debemos prestar particular atencion a los casos de 7. Edelstein DR., Parisier SC., Chute P. Cholesteatoma in the
otitis seromucosa de los nifios que presenten las pediatrics age group. Ann otl laryngol 1988; 97:23-29.
caracteristicas siguientes: unilateral y de aspecto | g Romanet P, Duvillard., Cosnidis A., Delouane M., Vigne
otoscopico no tipico, con sordera de transmision mas P. Cholesteatome congenital de I'oreille moyenne.
importante que la que cabria esperar, refractaria y JFORL 1997; 46 (6): 342-345.
persistente a nivel clinico y audiométrico después de ' 3 .
la realizacion de paracentesis o incluso de la coloca- 9. L’eon.g HK., Portmann M. Cholestéatome congénital _de
cién de DTT. I'oreille moyenne et de la mastoide: a propos de cing

cas. Rev laryngol 1992; 113 (1): 41-45.
10. Zappia JJ., Wiet RJ. Congenital cholesteatoma. Arch
NT . otolaryngol head neck surg 1995; 121 (jun): 19-22.
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