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La disgenesia de la cadena osicular.
A proposito de un caso (hallazgo cadaverico)

Ossicular dysgenesis. A case report (cadaveric finding)
Disgenesia da cadeia ossicular. A propdsito de um caso

(achado cadavérico)

Prof. Dr. Hugo Zambrana ®, Dra. Sonia De Maio ® Dra. Paola Garcia Delgado ©

Resumen

Las malformaciones de la cadena osicular general-
mente se asocian malformaciones del pabellon au-
ricular y conducto auditivo externo (malformacién
mayor) aunque también pueden presentarse en
forma aislada (malformacion minor). Estas ultimas
son patologias poco frecuentes y se debe a fallas
en el desarrollo del primer y/o del segundo archo
branquial. Se manifiestan a temprana edad, como
una hipoacusia conductiva no progresiva con oto-
microscopia normal, lo que obliga a sospechar en
esta patologia. En este trabajo se presenta un caso
de sinostosis de la articulacion icudomaleolar en un
hallazgo cadavérico.

Palabras clave: malformacion, cadena osicular, si-
nostosis incudomaleolar.

Abstract

The ossicular malformations are commonly associa-
ted with ear external abnormalities (major malfor-
mations) althouh they can also ocurr in isolation
(minor malformations). The minor malformations
are unusual and due to abnormal development of
the first and/or the second branchial arch. They are
appear at an early age, as a non-progressive con-
ductive hearing loss with normal otomicroscopy,
wich mada us suspect in this pathology. In this pa-
per we present a case of incuodomalleolar synosto-
sis in a cadaveric finding.

Key words: malformation, ossiculs, incudomalleo-
lar synostosis.

Resumo

As malformagdes da cadeia ossicular geralmente se
associam com malformagdes do pavilhado auricular
e o conduto auditivo externo (malformagao maior),
embora também possam se apresentar em menor
forma (malformag¢ao menor). Estas tltimas sdo pa-
tologias pouco frequentes e sao causadas por falhas
no desenvolvimento do primeiro e/ou segundo arco
branquial. Manifestam-se em idade prematura,
como uma hipoacusia condutiva ndo progressiva
com otomicroscopia normal, o que faz necessario
suspeitar de tal patologia. Em este artigo, apresen-
ta-se um caso de sinostose da articulagdo incudo-
maleolar num achado cadavérico.

Palavras-chave: malformacao, cadeia ossicular, si-
nostose incudomaleolar.

Introduccion

Las disgenesias de la cadena osicular (D.C.O.) se
refiere a malformaciones congénitas limitadas a la
cadena osicular y su sistema propio muscular (mal-
formaciones Minor). A diferencia de las malforma-
ciones Mayor, las cuales, ademas de malformacio-
nes congénitas de la cadena osicular, se asocian a
malformaciones del pabellén auricular (en diferen-
tes grados) y atresia del C.A.E. o en asociacion a
otra malformaciones congénitas (por ej. osteogéne-
sis Imperfecta o sindrome de Van der Hoeve, enfer-
medad de Albert Schonberg).
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Las D.C.O. han recibido diferentes denomina-
ciones, como por ej.: Variaciones embrionarias, de-
fecto del desarrollo, agenesias, displasias congéni-
tas, atrofias congénitas.

En realidad, se trata de un sindrome de defectos
de formacion en la cadena osicular, que forman par-
te del sindrome del primer arco branquial o sindro-
me del segundo arco branquial.

En este trabajo se presenta un caso de sinosto-
sis 0 fusién de la articulacion incudo-maleolar en
oido derecho, con placa atrésica, y malformacion de
la apdfisis corta del yunque, con fijaciéon a la pared
lateral-sindrome del primer arco branquial.

Embriologia de la cadena osicular

Para poder comprender las diversas modalida-
des de disgenesia osicular, es muy importante tener
presente cudles son los elementos embrionarios que
intervienen en la formacion de los huesecillos.

La formacion de los huesecillos transcurre entre
la 4ta. y 6ta. semana del desarrollo embrionario; a
partir de moldes cartilaginosos derivados del me-
sénquima del ler y 2do arco branquial, los cuales
sufren osificacion intramembranosa y endocondral,
respectivamente.

El estribo es el primer osiculo en desarrollarse.
Cuando el embrién tiene cuatro semanas y media
de gestacion, las células mesenquimatosas, se en-
cuentran conectadas en el extremo caudal del 2do.
arco branquial (cartilago de Reichert o barra hio-
dea).

A las 6 semanas el estribo forma un anillo me-
senquimatoso, atravesado por la arteria estapedial,
donde en este estadio se presenta muy voluminosa.

A las seis semanas y media el estribo queda uni-
do al segundo arco branquial, seccién que después
va a formar el capitolio del estribo.

También aparece el ler arco branquial (cartila-
go de Meckel o arco mandibular) en el cual rapida-
mente se va diferenciar parte del martillo, cuerpo
del yunque y musculo tensor del timpano.

El estribo se aproxima a la capsula otica, la cual
forma una concavidad. También en esta etapa se
forma el musculo estapedial y tenddn del estribo.

La cabeza del martillo y el cuerpo del yunque
estan fusionados, pero rapidamente se separan en
los dos osiculos diferentes. El desarrollo contintia
de la siguiente manera:

82 semana: Entre el martillo y yunque se forma una
superficie articular, quedando formada la articula-
cion incudomaleolar.

9% semana: Se forma la platina del estribo.

122 semana: Se forma la articulacion incudoestape-
dial y el ligamento anular de la ventana oval, el cual
primero es condrogénico y luego fibroso.

15% semana: Se osifican el martillo y el yunque.
182 semana: Se osifica el estribo.

Por lo tanto la embriogénesis de los huesecillos
del oido medio se concluye de la siguiente manera
(explicado por la teoria moderna o de Wood y Jo-
nes):

La apdfisis corta y cabeza del martillo, asi como
el cuerpo y la rama corta del yunque, derivan del
lerar co branquial (cartilago de Meckel).

El mango del martillo, la apdfisis larga y lenticu-
lar del yunque, el capitolio, las cruras y la cara tim-
panica de la platina del estribo (la cara vestibular
de la platina deriva del otocisto o capsula otica), asi
como el musculo del estribo y su tendon, el nervio
facial y la arteria estapediana derivan del 2do arco
branquial (cartilago de Reichert).

Es decir, la parte superior de la cadena osicular,
corresponde al ler arco branquial. La parte infe-
rior de la cadena osicular, corresponde al 2do arco
branquial. (Fig.1)
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También es importante destacar que a las 35 se-
manas de gestacion los 3 huesecillos han alcanzado
el tamafio y la forma que tendran en la vida post-
natal.

Anatomia dela cadena osicular
La anatomia normal de la cadena de huesecillos,

martillo, yunque y estribo presenta ligamentos y 2

articulaciones, incudo-maleolar e incudo-estape-

dial.

1-Martillo: Es el mas voluminoso y el mas externo

de los 3 osiculos.

a-Cabeza: ovoidea y lisa, que presenta en su parte
postero-interna, una superficie articular para el
yunque; ligamentos: superior, de la cabeza al ati-
co.

b-Cuello: segmento que corona al mango y da ori-
gen a 2 apdfisis:

* Apofisis externa (corta) donde se insertan los liga-
mentos timpano-maleolares.

* Apdfisis anterior: donde se fija el ligamento ante-
rior del martillo.
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c-Mango: Alargado verticalmente, aplanado de

adelante hacia atras, incluido en el espesor de la

membrana timpanica.

2-Yunque: Situado detras de la cabeza del martillo,

en la parte superior de la caja (atico o epitimpano)

presenta:

a-Cuerpo: superficie apenas céncava que se arti-
cular con la cabeza del martillo. Posee de modo
inconstante el ligamento superior a la pared del
atico.

b-Apofisis corta: Se apoya sobre la fosa incudis, en
la pared posterior, por debajo del aditus ad an-
trum.

c-Apdfisis lenticular: Se articula con la cara lateral
del capitolio del estribo.

3-Estribo: Presenta:

a-Capitolio: Articulado con la apdfisis lenticular del
yunque y tenddn, que se inserta en el borde pos-
terior del capitolio.

b-Cruras: Anterior y posterior.

c-Platina: Ovalada, articulada con la ventana oval.

4. Articulaciones (Fig. 2)

a-Incudo-maleolar: Articulacion de tipo sinovial,
subtipo selar; tiene superficies articulares revesti-
da de cartilago, que se unen mediante una capsu-
la, presenta una pequefia sinovial y a menudo un
menisco intraarticular.

a-Incudo-estapedial: Articulacion de tipo sinovial,
subtipo esferoide; presentan 2 superficies articu-
lares, una capsula y una sinovial.

Fig. 2. Mario Sanna. The temporal bone and lateral skull base
surgery.

Atico o epitimpano

Desde el punto de vista anatémico, el atico o
epitimpano presenta una espicula dsea (bony spur),
que se extiende verticalmente , desde el tegmen
timpani, hacia el punto justo anterior a la cabeza del
martillo, dividiendo esta espicula 6sea en: Epitim-
pano posterior y anterior, también conocido como
resessus atical anterior (RAA).

El piso del R.A.A. contiene al ganglio genicula-
do, que en algunos casos suele estar dehiscente.

En el atico o epitimpano se encuentra la articula-
cién incudo-maleolar, con sus ligamentos superio-
res. La apofisis corta del yunque se apoya sobre la
fosa incudis (Fig. 3).

Fig. 3.- Mario Sanna. The temporal bone and lateral skull base
surgery.

Diseccion del hueso temporal

Mediante el uso de microscopio quirtrgico, se
realiza en el oido derecho una antroaticomastoi-
dectomia, con técnica de pared intacta, pudiendo
visualizar el antro y el conducto semicircular exter-
no (C.S.E.). A continuacion, mediante fresado de la
pared posterior con adelgazamiento de la misma,
no se observa la apofisis corta del yunque, por lo
que se decide ampliar la aticotomia (epitimpanos-
totomia) y explorar la articulacion incudo-maleolar,
la misma presentaba una malformacién congénita
(sinostosis o fusion de la articulacion cubierta por
una placa atrésica, con malformacién de la apofisis
corta y fijacion a la pared posterior). (Foto 1). Poste-

de
fyunque)

Folo 1. Prof. Dr. Hugo Zambrana
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Foto & Prof, Dr. Hugo Zambrana

riormente se realiza abordaje endoaural, exponien-
do oido medio, no observando malformacion de la
apofisis larga del yunque, articulacion incudo-esta-
pedial , cruras del estribo, platina y tendén, nervio
facial no procidente. (Foto 2). Estos hallazgos ana-
témicos, corresponden al sindrome del primer arco
branquial (teoria moderna).

El Prof. Dr. Aguilar Paz (Honduras) presento6
una casuistica de 17 oidos con disgenesia de la ca-
dena osicular (malformacién Minor); desde 1978 a
1991 todos fueron intervenidos quirtirgicamente.
De acuerdo a esta casuistica se obtienen los siguien-
tes resultados.

Patologia de la platina

*fijacion - 2 casos.

**fijacién con engrosamiento de la misma - 2 casos.
***ausencia de platina - 1 caso.

Patologia del estribo

*Fusién de las cruras — 1caso.

**Ausencia de la superestructura del estribo con
aplasia de la apofisis lenticular del yunque — 4 ca-
S0S.

Patologia del yunque
*Aplasia de la apdfisis lenticular y/o hipoplasia de
la apdfisis larga del yunque - 4 casos.

Patologia del martillo

*Distrofia del mango del martillo - 1 caso.
**Sinostosis o fusién de la articulacion incudo-ma-
leolar - 1 caso.

Patologias multiples de la cadena osicular - 1 caso

De acuerdo con los datos mencionados, el por-
centaje de las disgenesias osiculares son:

1-Apdfisis larga del yunque - 47%.
2-Patologia de la platina - 29,4%.
3-Patologia de la superestructura del estribo - 5,8%.

4-Sinostosis o fusion de la articulacién incudo-ma-
leolar — 1,1%.

Conclusion

Las disgenesias de la cadena osicular (malfor-
maciones Minor) sin compromiso de afectacion del
C.AE. y/o pabellon auricular en sus diferentes gra-
dos, suelen ser muy poco frecuentes. Frente a una
hipoacusia uni o bilateral, no progresiva, que se
presenta en la infancia o la adolescencia con otos-
copia normal, examenes audioldgicos compatibles
con hipoacusia conductiva o mixta a predomino
conductivo e impedanciometria con curva de rigi-
dez o interrupciéon de cadena, se debe sospechar
de una malformacién congénita de la cadena osi-
cular, lo cual se plantea el diagndstico diferencial
con otras patologias otoldgicas, especialmente con
otoesclerosis.

El caso presentado en este trabajo (hallazgo ca-
davérico) corresponde al sindrome del primer arco
branquial (sinostosis o fusién de la articulacion
incudo-maleolar asociada a malformacion de la
apdfisis corta de yunque). Representa el 1,1% de las
disgenesias de la cadena osicular.
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