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RESUMO/SUMNMARY

COCHLEAR OTOSCLEROSIS

A propésito de um caso clinico de otospongiose
coclear, alguns aspectos raros da Tomografia
Computorizada (TC) e da Ressonancia Magnética
(RM), ainda néo descritos, mas que podem contribuir
para o esclarecimento in vivo da sua fisiopatologia.

Palavras-chave: Otospongiose. Otosclerose. Hipoaciisia sensorineural

INTRODUCAO

A presente nota tem por objectivo dar a conhecer, a
propdsito de um caso clinico de otospongiose coclear,
alguns aspectos raros da Tomografia Computorizada
(TC) e da Ressonincia Magnética (RM), ainda ndo
descritos, mas que podem contribuir para o
esclarecimento in vivo da sua fisiopatologia.

CASO CLINICO

Mulher de 27 anos de idade, solteira, com hipoacisia
bilateral progressiva, desde os 19 anos de idade, com
dificuldade de percepgdo da palavra falada e com acufenos
bilaterais esporddicos. Ndo h4 otorreia, otalgias, plenitude
auricular nem sintomas vestibulares. A hipoacisia inicia-
se em fase ndo relaciondvel com a gravidez, com o
aleitamento e com a medicagdo anticoncepcional. H4
antecedentes familiares, no ramo paterno, de surdez juvenil.
Nao hd referéncia a ingestio de medicamentos ototdxicos
nem a traumatismo sonoro ou craniano. No exame objectivo,
a otoscopia é normal. ’

O audiograma tonal, efectuado duas semanas antes da
TC e daRM, € de hipoaciisia mista bilateral com predominio
do componente sensorial, de grau ligeiro a moderado (Figura
1). O Rinne audiométrico € discreto. A descida sensorial é
bilateralmente mais acentuada nos 1000 Hz e nos 2000 Hz.
Nos 1000 Hz, a descida é de 45 dB HL. A descida nos
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A rare case of cochlear otosclerosis is described with
clinical data, CT and RMN images. The aim of this
note is to improve the acknowlegement of in vivo
otosclerosis phisiopathology.
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Fig. 1 - Audiometria tonal simples e discriminagdo verbal

4000Hz e nos 8000 Hz é respectivamente de 15 ¢ 20 dB HL,
mais intensa no OE. Os reflexos estapédicos estdo
invertidos e com aparente sinal de efeito on-off bilateral
(Figura 2). A discriminagdo verbal é ligeiramente melhor
para o OE, embora em ambos os ouvidos seja proporcional
ao grau de perda auditiva. Nos potenciais evocados, hd
ligeiro aumento do intervalo I-V no OFE, a 110 dB HL, de
0,12 mseg (Figura 3).
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Fig. 2 - Reflexos estapédicos - efeito on-off

Fig. 3 - Potenciais evocados do OE

A Tomografia Computadorizada (TC) e a Ressonéncia
Magnética (RM), contemporineas, sfo efectuadas com alta
resolugdo espacial. Na TC, os tomogramas axiais tém 2,0
mm de espessura, | mm de inter-espago, e sdo adquiridos
com matriz 5122 ¢ FOV de 13 cm. Medem-se directamente
no computador da TC a densidade da cépsula ética (média
das UH numa drea de 0,2 mm?).

A RM ¢ realizada num equipamento de 0,5T. As
sequéncias do estudo sdo: axial pT1 em eco de spin, 2,5
mm de espessura, antes € apds injec¢do iv de gadolinio;
axial e coronal pT2 em fast eco de spin, aquisi¢do
volumétrica (3D), 0,7 mm de espessura. A matriz de aquisi¢io
de ambas as sequéncias é 2562,

Na TC (Figura 4), existem grandes focos hipodensos,
fenestrais e pericocleares, com expressao simétrica. Os
focos, em banda, sdo continuos e acompanham o contorno
do caracol, desde a espira basal até a espira apical, com
contacto do enddsteo apenas na espira médio-distal. Na
base ventral da columela, o foco atinge toda a parede ante-
rior, descontinua, do canal auditivo interno (CAI).

A densitometria capsular demonstra grande variagio,
embora sejam idénticos os valores mensuraveis em zonas
simétricas. Enquanto a atenuagdo da cdpsula, tida
visualmente como normal, oscila entre 700-800 UH, nos
focos hipodensos varia entre zero e 200 UH. Demarcam-se
pois visualmente dois tipos de focos, contiguos: uns, a
maioria, com maior atenuagfo, medindo 125-175 UH; outros,
como os localizados na parede do CAI, com menor
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Fig. 4 - TC do OE, alta resolugd@o. Tomogramas érbito-meatais que
interceptam o caracol e o CAl. O tomograma A é I mm inferior ao
tomograma B. 1. Caracol 2. CAl 3. Vestibulo 4. Extremidade ampolar do CSC
posterior. Estdo calculadas as densidades da cdpsula pericolumelar, nas
zonas referenciadas, que corresponde. Imente normal e
hipodenso. Na zona n° 2, sobre o foco médio-apical do caracol com contacto
endosteal, mede-se 125-135 UH. Na zona n° 3, sobre o foco da parede do CAl,
mede-se 5-15 UH. No OD, lado nédo mostrado, os focos séo simétricos.

ao 0sso Vi,

atenuacdo, cerca de zero. Entre os primeiros, estdo os que
se expressam na por¢do médio-lateral do caracol e na espira
basal.

Também na TC, hd discreto espessamento das plati-
nas. Ndo h4 hipoatenuagio nem esclerose dos bordos da
janela redonda, dos Canais Semi-Circulares (CSC) nem dos
aquedutos vestibulares.

Na RM (Figuras 5-7), os focos antefenestrais e
pericolumelares, iso-intensos com o labirinto membranoso
na pT1 simples, reforcam de sinal apds gadolinio. Na pT2

Fig. 5 - RM pT2. Tomograma axial, 0.7 mm de espessura, que intercepta o
caracol ¢ o fundo do CAl do OFE. 1. Caracol 2. Vestibulo 3. Extremidade
ampolar do CSC posterior. A seta aponta o foco da parede fiindica do CAl,
com densidade semelhante a do labirinto membranoso.
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ndo hé obliteraciio do espago perilinfitico, nomeadamente
da espira basal e do vértice do caracol. Todavia, o foco da
parede do CAI, no OE, expressa-se por hiper-sinal cuja
intensidade € semelhante a dos liquidos labirinticos. Ha
concomitante refor¢o pT1 posgadolinio do nervo acustico
no fundo do CAIL

Fig. 6-RM pT2. Tomogramas coronais, 0.7 mm de espessura, que interceptam
os caracdis. Nao hda obliteragdo perilinfatica das espiras apicais (setas).

Fig. 7-RM pT1, antes (tomograma A) e apis gadolinio (tomograma B).
Reforgo de sinal da porgdo fiindica do nervo auditivo (seta).

DISCUSSAO

Para a clinica e para a imagiologia, na generalidade,
este caso € idéntico a tantos outros que estdo descritos na
literatura da otospongiose coclear activa, com semelhante
expressdo etdria. Na forma juvenil, os focos capsulares
radiolucentes sdo por vezes referidos como ndo atingindo
o endésteo coclear, o que questiona o diagndstico
diferencial com algumas otodistrofias'-3. A bilateralidade e
a simetria também so bastante comuns® 3.

A extensdo endosteal médio-distal columelar dos focos
otospongidticos pode ser explicavel pela sua alta
prevaléncia®. A correlagio entre os focos endosteais,
sobretudo quando grandes, multiplos e activos, € a
hipoacusia sensorineural (HSN) tem sido um dos temas
mais glosados pela otorradiologia>%’, pese embora a
controvérsia entre alguns eminentes clinicos810, No nosso
caso, parece-nos todavia estar facilitada tal relag@o, na
medida em que o contacto endosteal tem topografia coclear
bem vincada e concordante com a queda mais pronunciada
da reserva coclear, sendo entéo legitimo associa-los, a luz
da histopatologia esclarecida em rochedos cadavéricos!'!.

Nio provoca ainda qualquer estranheza a desigual
atenuacgdo, na TC, dos focos de otospongiose coclear!?,
tanto mais que é largo o seu espectro histopatolégico'?,
por certo com contrapartida imagiolégica. O reforgo do si-
nal na RM posgadolinio é também usual?, atribuivel a
hipervascularizagio dos focos em actividade!3. A
correspondéncia topografica entre a hipodensidade cap-
sular, na TC, e a hiper-intensidade apés gadolinio, na RM,
é patente“‘. A auséncia de esclerose capsular, considerada
reparadora, pode relacionar-se com a falta de resposta
supostamente imunolégica'> 19, que justifica a terapéutica
com fluoreto de sédio!7-1°.

A nossa primeira perplexidade advém dos raros focos
basais que interrompem o contorno do CAI> 20 ¢ que na
TC tém atenuacdo préxima de zero. Acresce que, no OE, os
focos do CAl siio hipercaptantes na RM pT1 posgadolinio,
portanto activos, e hiperdensos na RM pT2, portanto com
alto teor de dgua. Assim sendo, é concebivel que estes
focos com tdo baixa atenuacio sejam mais activos2!-22 -
maior desmineralizagao capsular e maior contetido aquoso
- do que os seus vizinhos, talvez mais celulares e por isso
menos hipodensos.

Mas, aparentemente resolvida esta ddvida, outras
ressaltam. Por qué o reforgo do sinal pT1 posgadolinio do
nervo auditivo intracanalar e por qué a sua proximidade
com os focos pretensamente activos da parede do CAI?

Ora, a haver relagdo directa, € possivel que estes focos
bastante activos tenham coalescido ou mesmo
parcialmente cavitado, com ulterior ocupagio pelo LCR do
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CAl, a semelhanga do descrito na histopatologia post
mortem!0,

A atraente hipétese vascular, para tentar explicar o hiper-
sinal do nervo auditivo pela alterac@o da barreira hemato-
nervosa, parece-nos ser ainda de admitir, dada a grandeza
dos shunts artério-venosos, que estdo patentes nos focos
otospongidticos, e as eventuais implicagdes circulatdrias
sobre a vascularizagio neuromeningea no interior do CAI?3,

Se se avancar na especulagdo, agora em torno da
extensdo contigua dos focos, por que ndo admitir que neste
caso os focos primitivos com origem nos reliquat
cartilagineos, apicais e basais da columela?*, possam ter
extensio pericolumelar pelo manto azul?>?

CONCLUSAO

As particularidades deste caso de otospongiose coclear
numa mulher jovem, com antecentes familiares € com
hipoaciisia bilateral progressiva, sdo: a radiolucéncia
préxima de zero dos focos pericocleares basais que
contactam os CAI; os sinais por TC e RM que, sugerindo
actividade dos focos capsulares, podem pressupor a sua
coalescéncia e cavitagdo em continuidade com o LLCR do
CAI; o reforgo unilateral na RM posgadolinio do nervo
auditivo. Embora a diferenga interaural do intervalo I-V,
nos potenciais evocados, ndo seja significativa, pode no
entanto traduzir o inicio do envolvimento do VIII par do
OE, cujo sinal na RM € anormal, sem que se haja qualquer
repercussdo na inteligibilidade da palavra falada.

Especular-se acerca da patogenia da otospongiose e
da sua expressdo imagioldgica sé € valido, na justa medida
da impossibilidade de a conhecer in situ onde a evolugio é
deveras variada.

Integrar-se a RM no estudo imagioldgico da
otospongiose coclear, em complemento da TC, pode ter
indicagio, se clinicamente houver hipoacisia retrococlear
cuja etiologia importa, no limite do razodvel, esclarecer.
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