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RESUMO
Introducao: A otosclerose é uma causa frequente de hipoacusia de condugéo caracterizada pela alteragdo da remodelagédo éssea lo-
calizada exclusivamente a capsula ética. Diferengas racicas sao evidentes na literatura e, ao contrario dos caucasianos, as descrigdes
na populagéo de origem africana sao raras. Neste trabalho pretende-se reportar cinco casos observados, e cirurgicamente confirma-
dos, de otosclerose em individuos de raga negra, em Sdo Tomé e Principe.
Material e Métodos: Desde fevereiro de 2011, efetuam-se consultas e cirurgias de Otorrinolaringologia no Hospital Ayres de Menezes,
em Sao Tomé e Principe, inseridas no projeto ‘Saude para todos — Especialidades’. Neste trabalho realizou-se um estudo retrospetivo
dos doentes submetidos a estapedotomia ou estapedectomia parcial durante estas missées até fevereiro de 2014. Recolheu-se infor-
magao relativa a apresentacao clinica, resultados audiométricos e relatérios cirurgicos.
Resultados: Cinco doentes, adultos, foram submetidos a procedimento cirdrgico. Todos apresentavam otoscopia normal, auséncia
de histéria de traumatismo cranioencefalico ou quadro infecioso, audiograma com hipoacusia mista ou de condugéo e timpanograma
tipo A, sem reflexos estapédicos. Em trés doentes foi possivel realizar audiograma pés-operatério, verificando-se melhoria do gap
aero-0sseo.
Discussao: Neste trabalho documentam-se cinco casos de otosclerose clinica, e cirurgicamente confirmada, na populagéo negra de
Sao Tomé e Principe. Efetuada uma revisao tematica, constata-se que, apesar de a otosclerose ser considerada rara nesta raga, os
dados disponiveis parecem insuficientes para determinar se, de facto, diferentes ragas tém diferentes incidéncias da doenga.
Conclusao: Apesar de rara, a otosclerose ndo pode ser ignorada como uma possivel causa de hipoacusia de condugdo em S&o Tomé
e Principe.
Palavras-chave: Africa; Anquilose; Cirurgia do Estribo; Grupo com Ancestrais do Continente Africano; Otosclerose

ABSTRACT
Introduction: Otosclerosis is a common form of conductive hearing loss characterized by abnormal bone remodeling exclusively in the
otic capsule. The prevalence of otosclerosis varies in racial populations and is described as being rare in black African populations. In
this paper we aim to report five cases of clinical, and surgically confirmed, otosclerosis in black individuals, in Sdo Tomé and Principe.
Material and Methods: Since February 2011, Ear, Nose and Throat consultations and surgeries specialty have been carried out at Dr.
Ayres de Menezes Hospital in cooperation with the project ‘Health for all’. A retrospective analysis was undertaken of the records of
all patients subjected either to stapedectomy or partial stapedectomy until February 2014. Information regarding clinical presentation,
audiometric data and surgery reports was recorded.
Results: Five adult patients underwent stapedectomy or partial stapedectomy. All of them presented with normal otoscopy, conductive
or mixed hearing loss on audiogram and normal tympanometry with absent stapedial reflexes. None of the patients had signs of infec-
tion or history of head trauma. Three cases showed improvement in the air-bone gap after surgery. The other two were lost to follow-up.
Discussion: We documented and surgically confirmed five cases of clinical otosclerosis in this population. A thematic review was car-
ried out and concluded that, despite being described as a rare event in this race, available literature on this topic is not enough to state
that there is lower prevalence of otosclerosis amongst the African population.
Conclusion: Even if not common, otosclerosis cannot be disregarded as a possible cause for conductive hearing loss among the
population of S&do Tomé and Principe.
Keywords: Africa; African Continental Ancestry Group; Ankylosis; Otosclerosis; Stapes Surgery

INTRODUGAO

A otosclerose € uma doenca primaria e exclusiva da
capsula otica do ser humano.! Esta patologia do metabo-
lismo 6sseo decorre da alteragao do processo de remode-
lagdo 6sseo numa estrutura que, em condi¢gdes normais,
tem pouca ou nenhuma atividade osteoclastica ou osteo-
blastica.’? Como consequéncia, ocorre uma ossificagdo da
capsula ética e platina do estribo com a presencga de va-
rios focos de reabsorcéo e reposicdo 6ssea. Por norma, as
lesdes otosclerdticas iniciam-se na vizinhanca das fissula
ante fenestram e séo limitadas ao tecido 6sseo localizado

anteriormente a janela oval que leva a calcificagcéo do liga-
mento anular ou a fixagao do estribo. Sao estas alteragbes
que vao condicionar o desenvolvimento de uma surdez
de condugdo."? No entanto, estas lesdes podem também
afetar a céclea e labirinto 6sseo, com consequente surdez
neurossensorial ou envolver tanto a cadeia ossicular como
a coclea com consequente surdez mista.?

Apesar dos inumeros trabalhos de investigagdo desen-
volvidos, a etiologia da otosclerose permanece por escla-
recer.?? Atualmente considera-se a otosclerose como uma
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doenca multifatorial. A associagéo entre fatores genéticos e
0 meio ambiente parece ser a etiologia mais provavel para
o desenvolvimento desta entidade.?

Clinicamente, os doentes apresentam uma hipoacusia
progressiva de condug¢do, mista ou neurossensorial, que
surge com frequéncia por volta da terceira a quinta déca-
da de vida.? Parece clara na literatura a existéncia de uma
predisposigcdo racial na manifestagéo da otosclerose.>® Em
estudos epidemioldgicos, tanto a otosclerose clinica como
a otosclerose histoldgica (detetada em exame histolégico
e independente da presenca de sintomas clinicos) apare-
cem menos frequentemente na raga negra.>® No entanto,
apos revisao bibliografica, encontram-se poucos trabalhos
sobre a otosclerose em Africa,” sendo este, tanto quanto é
do conhecimento dos autores, o primeiro estudo sobre a
otosclerose em Sao Tomé e Principe (STP).

As ilhas da atual Republica Democratica de Sao Tomé
e Principe, foram descobertas e inicialmente povoadas por
Portugueses, servindo como entreposto de escravos oriun-
dos da Guiné; s6 posteriormente foram colonizadas por
comerciantes, fidalgos, degradados e criangas judias, es-
tas ultimas provenientes de Espanha.®® Ao longo dos anos
foram sendo invadidas por Angolanos, Ingleses, Franceses
e Holandeses, tendo sido novamente integradas na Coroa
Portuguesa em 1750, até a Independéncia em 1975. Atual-
mente STP tem cerca de 187 000 habitantes, com uma po-
pulagéo maioritariamente jovem.-1°

Desde fevereiro de 2011 que o Servico de Otorrinola-
ringologia (ORL) do Hospital CUF Infante Santo tem parti-
cipado no Projeto ‘Saude para todos — Especialidades’ do
Instituto Marqués de Valle Flor, com a realizagéo de trés
missdes por ano a esse pais, com a duragao de uma sema-
na cada. Neste contexto realizaram-se consultas de ORL e
exames de audiologia no Hospital Ayres de Menezes, loca-
lizado na ilha de S&o Tomé.

Na realizacdo destas missdes, os autores depararam-
-se com varios casos de otosclerose clinica na raca negra.
Perante a auséncia de artigos publicados sobre o tema nos
ultimos anos, e a crenga geral da raridade da otosclerose
nesta raga, pretende-se, com este trabalho, documentar os
casos detetados de fixagéo da platina do estribo, cirurgica-
mente confirmados, na popula¢do negra de STP.

MATERIAL E METODOS

Neste trabalho foi realizado um estudo retrospetivo com
revisdo da casuistica cirurgica, de fevereiro de 2011 a fe-
vereiro de 2014, realizada pelas Equipas do Hospital CUF
Infante Santo no Hospital Ayres de Menezes, em STP. Para
o estudo foram incluidos apenas os doentes submetidos
a cirurgia de otosclerose (estapedotomia ou estapedecto-
mia) e estudadas as seguintes variaveis clinicas: género,
idade a data da cirurgia, ouvido operado e histéria familiar

de surdez. Através dos exames de audiologia realizados
no pré- e pos-operatorio, foi recolhida informacao audio-
métrica relativa a estes doentes (gap aero-6sseo (GAO),
limiares auditivos, tipo de timpanograma e presenca de re-
flexos estapédicos ipsilaterais). Todos os doentes operados
foram previamente avaliados pela equipa em consulta de
ORL, onde realizaram audiograma tonal e impedanciome-
tria (timpanograma com medicéo de reflexos ipsilaterais).
Os exames audiométricos foram realizados por um audio-
logista. O equipamento utilizado foi o audidmetro Madsen
Midimate 622. Devido a falta de recursos do Hospital local,
0s exames audiologicos foram realizados sem cabine au-
diométrica, com auscultadores TDH 39, em sala fechada,
0 que pode representar um viés de medicdo do estudo. No
entanto, foram realizados com nivel de ruido inferior a 35
dB medido pela aplicagao iPhone de SchabelDoesIT GbR,
Munich, Germany (versao 1.0.0) e considerado aceitavel
pela British Society of Audiology segundo o BS EN ISO
8253-1:1998."" O equipamento de audiometria foi calibrado
de acordo com as normas de calibragcdo da BS EN ISO
389-3:1999."

Audiologicamente, os doentes foram classificados se-
gundo os critérios da Organizagdo Mundial de Saude, ' que
considera o limiar de audigdo como a média aritmética dos
limiares tonais nas frequéncias 0,5, 1, 2 e 4 kHz. Calculou-
-se 0 GAO, pré e pos-operatério, pela subtragdo do valor
do limiar tonal médio da via aérea ao valor do limiar tonal
médio da via ossea.

As cirurgias decorreram durante a presenca das varias
missbes Portuguesas no Hospital Ayres de Menezes, tendo
sido realizadas por diferentes cirurgides.

RESULTADOS

Ao longo das missdes foram observados um total de
573 doentes na consulta de Audiologia, dos quais 261 apre-
sentavam critérios de surdez. Nas 229 cirurgias efetuadas
(32 do foro otoldgico) detetou-se um total de cinco casos
de doentes submetidos a cirurgia da otosclerose, apos ve-
rificacdo intra-operatdria da fixacdo da platina do estribo.
Todos os doentes foram submetidos a cirurgia ao ouvido
direito: trés a estapedotomia e dois a estapedectomia par-
cial com colocacao de pistao de teflon (0,5 mm * 4,5 mm).
Todos os doentes tiveram alta do internamento as 48 horas.
Dois doentes apresentaram vertigem pés-operatoria.

Os doentes operados por otosclerose perfazem 0,9%
dos doentes observados na consulta, 1,9% dos doentes
com hipoacusia e 2,2% dos doentes operados durante as
miss6es em STP (Tabela 1). Todos os doentes incluidos
eram de raga negra e apresentavam, no pré-operatorio,
hipoacusia progressiva de condugado, otoscopia sem al-
teracdes de relevo e auséncia de historia de traumatis-
mo cranioencefalico ou infegcdo recente. Todos os casos

Tabela 1 — Numero total de doentes observados durante o periodo em estudo

Doentes observados

Doentes com hipoacusia

Doentes com otosclerose clinica

Consulta Audiologia 573

Bloco operatério 229

261 5
5
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Tabela 2 — Dados demograficos da populagdo em estudo

Caso Idade Género Ouvido operado
c1 23 Q oD
c2 45 3 oD
c3 23 3 oD
C4 26 3 oD
C5 32 3 oD

negaram histéria de surdez na familia.

Desses doentes operados, quatro eram do género
masculino. A idade, a data da cirurgia, variou entre os 23 e
0s 45 anos (Tabela 2). Os resultados audiométricos pré e
pos-operatorios encontram-se resumidos na Tabela 3. Na
impedanciometria todos os doentes tinham timpanograma
do tipo A sem reflexos estapédicos ipsilaterais, sendo que
dois deles apresentavam timpanograma do tipo As (Fig. 1).
Todos os casos apresentavam doenca bilateral com GAO
entre os 20 e os 63 dB (GAO meédio de 37,8 dB). Trés ca-
sos apresentavam hipoacusia moderada e, os outros dois,
hipoacusia severa pela classificagdo da Organizagdo Mun-
dial de Saude."

No pos-operatério, foi possivel observar trés doentes
cujo GAO variou entre os 7 dB e os 15 dB com um GAO
médio de 9,7 dB, resultando num ganho médio de 28,1 dB.
Os outros dois casos foram perdidos para follow-up.

DISCUSSAO

Aotosclerose é a causa mais frequente da apresentacéo
progressiva da surdez de condugéo nos adultos.' Na gene-
ralidade, a literatura aponta para uma clara predisposicao
racial no desenvolvimento da otosclerose.'® A prevaléncia
da otosclerose clinica, ou seja, sintomatica, esta estima-
da entre os 0,04% e 1% (média 0,3%) nos caucasianos,® '
enquanto nos asiaticos a prevaléncia € mais baixa' e, na
raga negra, praticamente nula, com algumas excecoes ja
descritas.”'® Por outro lado, a otosclerose histolégica é con-
siderada mais frequente, alcangando prevaléncias de 10%
nos caucasianos, 5% nos asiaticos e 1% nos africanos, em
estudos realizados nos Estados Unidos.5'®

Na ultima década foram poucos os artigos publicados
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Figura 1 — Exemplo de impedanciometria: timpanograma tipo As,
com auséncia de reflexos estapédicos ipsilaterais

sobre a epidemiologia da otosclerose (Tabela 4). Os estu-
dos sobre a raga negra, em particular na populagéo Africa-
na, séo raros e, tanto quanto é do conhecimento dos au-
tores, inexistentes na populagdo de Sao Tomé e Principe.
Em Africa, Rosen et al ndo detectaram casos no Sud3o,?
enquanto Tshifularo et al documentaram 31 casos de otos-
clerose numa populagdo negra indigena da Africa do Sul,
onde a doenga é considerada extremamente rara ou nao
existente.”

No presente trabalho, verificou-se, em cinco casos, a
existéncia intra-operatoria de fixagdo do estribo, compa-
tivel clinicamente com o diagnoéstico de otosclerose. Nos
doentes com suspeita clinica de otosclerose a opgéo tem
passado pelo tratamento cirurgico, tanto pela eficacia ja
demonstrada na literatura, com baixa morbilidade,” como
pela dificuldade inerente em STP quanto a disponibilidade

Tabela 3 — Resumo dos resultados audiométricos pré e pds-operatorios

Caso Hipoacusia Limiar tonal Timpanograma GAO pré-op G(?ozop;.su-;)p
- ODt: C Moderada As 32 15 (9 meses)
OEsq: C Moderada As 37
OoDbt: M Severa A 63 7 (12 meses)
c2 OEsq: C Moderada A 38
ODt: M Moderada A 48 PF
c3 OEsq: M Moderada A 42
ca OoDt: M Moderada As 33 7 (3 meses)
OEsq: M Moderada As 23
OoDt: M Severa A 32 PF
cs OEsq: M Severa A 30

ODt: ouvido direito; OEsq: ouvido esquerdo: C: hipoacusia de condugéo; M: hipoacusia mista; GAO: gap aero-6sseo; PF: perdidos para follow-up
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Tabela 4 — Resumo dos dados da literatura sobre a otosclerose na populagao de origem africana em comparagéo com outras populagdes

Autor Casos Frequéncia relativa Idade Género Lateralidade GAO
(n) q (M, anos) (3:9) (Bil:Unil) (M)
Populagao de raga negra
Populagdo em estudo 1,9% (DH) .
(STP) 5 0.9% (DC) 29,8 4:1 5 37,8
Tshifularo et al
» ? : :
(Africa do Sul) 31 ? 41 9:22 27:4 40,3
Seltzer's
? ? P ?
(Filadélfia) 1l : : d<@ ' '
Outras ragas
Sakihara et al*® o ~ . 2 2
(Caucasianos, Copenhaga) 556 0,1% populagéo 75 166:390 ? 7
14
Yagi 80 0,22% (DC) ? ? 72:8 317

(Asiaticos, Japao)

A frequéncia relativa é dada em relagéo a populagéo total, ao nimero de doentes com hipoacusia (DH) ou ao numero de doentes da consulta (DC). N: niumero total; M: média;

Bil: bilateral; Unil: unilateral; GAO: gap aero-6sseo; ?: desconhecido

e acompanhamento na reabilitagdo protésica.

Os doentes operados apresentavam idades entre os
23 e os 45 anos, compativel com a idade descrita para o
aparecimento de sintomatologia (entre os 30 e os 40 anos).
Todos os casos apresentavam doencga bilateral, como é
frequente na otosclerose, onde a bilateralidade esta pre-
sente em 70% a 80% dos doentes.5 Apesar da conhecida
base hereditaria na otosclerose, nesta amostra, todos os
doentes negaram casos de surdez na familia. Durante a
realizagdo das missdes foi notéria a diminuta literacia para
a saude desta populagao, nomeadamente a nivel da impor-
tancia e valorizagdo da surdez. Este facto, por si s6, pode
justificar a auséncia de relato de histéria familiar. Outros au-
tores valorizaram ja este efeito, salientando que, em varias
séries, a histéria de surdez na familia era apenas reportada
em 49% - 58% dos casos, abaixo dos 70% de casos descri-
tos como sendo de base hereditaria."

Dos 10 ouvidos estudados, cinco apresentavam surdez
de condugdo e os outros cinco, uma surdez mista, todos
com GAO superiores a 15 dB nas frequéncias de 500, 1000
e 2000 Hz. Num caso, € mesmo possivel observar a inci-
sura de Cahart (Fig. 2), carateristica audioldgica tipica da

otosclerose. Nos dois doentes avaliados no pos-operatorio
é notédria a redugao do efeito de Cahart e encerramento do
GAO (Fig. 3).

Na impedanciometria todos os doentes apresentavam
uma compliance tipo A, sendo que, em dois doentes, era
do tipo As, tipico da otosclerose mais avangada. Os refle-
xos estapédicos ipsilaterais sdo uma medida sensivel ao
movimento do estribo em reacao a estimulagao sonora ip-
silateral.’ Na otosclerose unilateral, devido a fixagcao da pla-
tina do estribo, estes estao caracteristicamente alterados
(reflexo difasico) ou mesmo ausentes, mantendo-se o re-
flexo contralateral.” Na amostra em estudo nenhum doente
apresentava reflexos estapédicos ipsilaterais. No entanto,
sendo a doenca bilateral em todos os casos € na ausén-
cia de informacgao sobre os reflexos contralaterais (o impe-
danciémetro utilizado ndo permite a medigcao destes refle-
x0s), perante uma hipoacusia de condugéo néo é possivel
concluir se a auséncia de reflexos se deve a uma perda au-
ditiva grave (via aferente do reflexo) ou a fixagao da platina
do estribo (via eferente) tipica da otosclerose.

Em relagéo ao estudo imagioldgico por tomografia com-
putorizada, este ndo foi possivel realizar uma vez que nio
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Figura 2 — Exemplo de audiograma pré-operatorio: observa-se o efeito Cahart nos dois ouvidos
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Figura 3 — Exemplo de audiograma pdés-operatorio: o efeito Cahart desaparece apds encerramento do gap aero-6sseo a direita

esta disponivel em STP. Apesar da realizagao deste exame
de imagem poder ser util na confirmagéo do diagndstico,
extensdo da doenga e planeamento cirurgico, sabe-se que
as alteragdes tipicamente associadas a otosclerose nao
séo especificas desta entidade. A utilizagdo da tomografia
computorizada no diagnéstico da otosclerose continua bas-
tante controversa.'!”

Apesar de clinicamente os casos serem compativeis
com otosclerose, uma das limitagdes do trabalho é a im-
possibilidade de confirmar o diagnéstico através da reali-
zagao de um estudo histoldgico. A fixagdo do estribo pode
também estar associada a patologias como timpanosclero-
se, fixagcdo congénita da platina do estribo, doenga dege-
nerativa, doenca de Paget e osteogenesis imperfecta." No
entanto, nenhum dos casos documentados apresentava
outras alteragbes clinicas sugestivas destes diagndsticos
diferenciais.

Perante a raridade da descri¢cdo da otosclerose na raga
negra, torna-se importante documentar estes casos de fi-
xagéo da platina do estribo na populagdo negra de STP.
As diferengas na manifestacdo da doenga consoante a
raga podem ser um reflexo de diferengas genéticas, nao se
devendo, contudo, esquecer eventuais diferengas ambien-
tais. Sao varias as questdes que se colocam. Desde logo,
questiona-se se sera a otosclerose praticamente inexisten-
te nos africanos ou se estara apenas sub-diagnosticada
pela auséncia de estudos. Num artigo de opinido de 1961,
Speltzer, Otorrinolaringologista de Filadélfia, defendia que
a proporgao, nos seus doentes, da otosclerose na raga ne-
gra versus popolagéo de origem caucasiana, ndo era tao
diferente como se especulava e que fatores socioeconémi-
cos poderiam justificar o sub-diagndstico nos primeiros.'®

Neste trabalho, os cinco casos detetados correspon-
dem a 0,9% da populagdo observada em consulta, um
valor comparavel a prevaléncia da otosclerose na popula-
¢ao geral descrita nos caucasianos. Quando se compara a
percentagem de otosclerose nos doentes com hipoacu-
sia, o valor (1,9%) é semelhante aos descritos em estudos

asiaticos (1,1%)'¢, onde a doenca é considerada menos fre-
quente®'* mas inferior aos dos caucasianos (5%).! Apesar
da pequena amostra, estes dados indicam que a otosclero-
se apesar de pouco frequente na raga negra de STP, ndo é
tdo rara como se estaria a espera pela literatura.

Atualmente, a otosclerose é tida como uma doenga
multifatorial, causada pela associac¢do de fatores genéticos
(doenga autossémica dominante com baixa penetragao)
com fatores ambientais (infegdo por sarampo, fatores en-
docrinos ou baixas concentragdes de fluoreto de soédio nas
aguas potaveis, por exemplo).*

Tendo por base estudos Japoneses,' e a confirmar-se
uma incidéncia mais elevada da otosclerose em STP, esta
pode ser atribuida a: uma maior prevaléncia da otosclero-
se na ilha, uma maior atividade nos focos de otosclerose
ou a diferentes localizagdes destes focos na capsula ética
que cursem com maior repercussao clinica. Mais estudos
epidemiolégicos e histolégicos serdo necessarios para con-
firmar estes dados.

Tendo em conta a histéria de STP, a prépria colonizagéo
e as invasoes por diferentes povos de raga caucasiana,®°
pode-se, por outro lado, estar perante uma mistura racica,
0 que poderia justificar o aparecimento dos casos descritos
de otosclerose. Fatores ambientais, como por exemplo a
infecdo por sarampo, para a qual ndo existe vacinagdo no
pais, poderdo contribuir, igualmente, para a manifestagéo
da doencga. Serdo necessarios, no futuro, mais estudos
para se compreender a real prevaléncia e etiologia da otos-
clerose em STP.

CONCLUSAO

Apesar da incidéncia e prevaléncia da otosclerose nido
serem ainda totalmente conhecidas em STP, esta doencga
deve ser tida em conta no diagndstico diferencial da hipoa-
cusia de conducgao nesta populagéo.

A compreenséao das diferengas raciais na manifestagéo
clinica da otosclerose podera contribuir para uma melhor
clarificagao da etiologia e preveng¢ao da doenga.
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