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1. Enfermedad ósea de Paget 

 
 
          La enfermedad ósea de Paget (EOP) es un transtorno focal, que afecta de 

forma segmentaria el esqueleto (Ralston SH, 2008), (Ralston SH, 2010), (Ralston 

SH y cols, 2012), (Sune B y cols, 2014). Se caracteriza por un incremento de la 

resorción ósea seguida de la formación excesiva que altera el remodelado óseo 

(Krame SM, 1986), (Hall S y cols, 1964). Como resultado se produce un hueso de 

estructura abigarrada y anárquica con propiedades biomecánicas alteradas 

(Kanis JA, 1998). 

 

Las lesiones óseas pagéticas muestran la evidencia de una resorción ósea 

osteoclástica y se ve acompañada de otras alteraciones como son fibrosis 

medular, aumento de la vascularización ósea, aumento de la formación de 

hueso desorganizado y con una apariencia histológica de mosaico (Jaffe HL, 

1933), (Hall S y cols, 1957), (Lee WR, 1967), (Kanis JA, 1998). 

 

          Actualmente, la EOP, es la enfermedad metabólica más frecuente tras la 

osteoporosis. 

 

 

1.1  Breve reseña histórica 

 

          En 1877, Sir James Paget publicó el caso clínico de un varón afecto de la 

que denominó “osteitis deformans”. El paciente había acudido a su consulta por 

deformidad en la tibia izquierda cuando tenía 46 años. Durante los 22 años que 

fue atendido por Paget, desarrolló deformidad craneal, sordera y finalmente un 

osteosarcoma en el radio izquierdo, a causa del cual falleció a los 68 años (Paget 

J, 1877). Años después, Paget presentó nuevos casos en los que describió la 

entidad como una enfermedad “que comienza en la edad media de la vida o después 

y afecta con más frecuencia los huesos largos de las extremidades inferiores, la pelvis y 

el cráneo”. 
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          Los huesos se agrandan y se hacen más maleables, y aquellos que 

soportan peso,  pueden llegar a curvarse de forma antinatural (Paget, 1882). 

 

          En 1889, la Biblioteca General de cirugía inglesa, codificó por primera vez 

el término enfermedad ósea de Paget como sinónimo de “osteitis deformans”. 

 

 

1.2  Epidemiología 

 

          La prevalencia y distribución geográfica de la EOP es muy heterogénea 

(Collins DH, 1956). Se caracteriza por los siguientes datos: 

 

- Existencia de grandes diferencias geográficas entre los distintos países, 

siendo mayor en las series británicas (Barker DJP  y cols, 1977), (Barker 

DJP y cols, 1980), (Barker DJP, 1984) o pertenecientes a países con flujos 

migratorios procedentes del Reino Unido, como Australia (Gardner M  y 

cols, 1978) y Nueva Zelanda (Reasbeck JC y cols, 1937). Un dato destacable 

es que la enfermedad es muy poco frecuente en nigerianos (Bohrer SP, 

1970). 

- En varios países se han descrito focos donde la prevalencia de la EOP es 

muy superior a la de las regiones vecinas: Lancashire en Reino Unido 

(Barker DJP y cols, 1980), Campania en Italia (Rendina D y cols, 2006) y por 

otro lado la Sierra de Cabrera-Madrid (Morales-Piga A y cols, 1990), el 

norte de Zamora (Arias-Paciencia M y cols 1998), Vitigudino-Salamanca 

(Mirón-Canelo JA y cols, 1997)  y Tierra de Campos (Palencia-Ávila) (López 

Abente G  y cols, 2003) en España. 

 

Los datos más completos de la prevalencia de la EOP de los que 

disponemos, se basan en estudios realizados entre finales de los años 70 y 

principios de los 80 en los que se utilizaba como método la lectura de 
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radiografías abdominales procedentes de los archivos hospitalarios. Los 

primeros estudios publicados corresponden al Reino Unido. 

 

          En diversos estudios (Barker DJP  y cols, 1977), (Barker DJP y cols, 1980), 

(Van Staa TP  y cols, 2002), se analizaba la prevalencia de la enfermedad en 31 

ciudades del Reino Unido, siendo el 2,3 % en Aberdeen y de 8,3% en Lancaster. 

Destacaba la presencia de prevalencia elevada en el área de Lancashire, 

describiéndose por primera vez un foco de alta prevalencia. Esta zona 

corresponde a un área bastante poblada, famosa por la industria algodonera, lo 

que dio lugar a teorías en relación con el probable origen de la enfermedad y la 

contaminación de las aguas por pesticidas utilizados en el tratamiento del 

algodón (Lever JH, 2002). Esta teoría no fue confirmada, al existir otras zonas de 

industria algodonera donde la prevalencia era más baja. 

 

          Posteriormente, se publicaron artículos que analizaban la prevalencia de 

la EOP en los países con clara relación con la población británica y que 

mostraban una prevalencia intermedia entre la mostrada entre el Reino Unido y 

el resto de Europa para el continente australiano e inferior para Estados Unidos 

(Gardner M  y cols, 1978), (Guyer PB y cols, 1980), (Cooper C y cols, 1999).  

 

          Un artículo australiano valoraba la prevalencia según los pacientes fueran 

nacidos en Inglaterra o en Australia, siendo la prevalencia en los hombres 

australianos nacidos en Inglaterra  mayor que la prevalencia de los australianos 

nacidos en Australia. Esta variación en la prevalencia al emigrar a Australia 

permitió sugerir la teoría de un hipotético factor ambiental como responsable 

de la mayor tasa de la EOP. Sin embargo la falta de precisión en los estudios 

resta validez a los resultados del mismo (Gardner M  y cols, 1978), (Reasbeck JC y 

cols, 1937). 

   

          Posteriormente se publicó un estudio sobre la prevalencia en Europa de la 

EOP (Detheridge FM y cols, 1982). Ésta variaba de forma importante entre las 
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prevalencias más bajas del Sur (0,5 % en Italia y Grecia) y del Norte, en Suecia 

(0,4%) y las más altas en Francia (2-2,7%). 

 

          En España, se publicó un trabajo en 2008 utilizando la metodología que 

establecía una heterogénea distribución de la enfermedad con prevalencias muy 

bajas en Andalucía (0,14%) o Cataluña (0,47%) y medias en ambas Castillas 

(Guañabens N y cols, 2008). 

 

 

  Fig. 1 Prevalencia  de la EOP en España (Epidemiología de la EOP y sus implicaciones en la etiología) 

 

 
 
1.3 Etiopatogenia 
 

En la evolución de la EOP encontramos un aumento de la resorción ósea 

que va seguida de una formación ósea “compensadora”. Ambas etapas dan 

como resultado la formación de un hueso desorganizado, que alterna un 

mosaico de patrón cortical con secciones irregulares de patrón trabecular.  
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La mineralización de la matriz ósea es normal. Las localizaciones 

afectadas están aumentadas de tamaño, son esclerosas, menos compactas, más 

vascularizadas y susceptibles a la fractura o la deformación. Con el paso del 

tiempo, la hipercelularidad en los focos de EOP va disminuyendo, quedando 

únicamente un hueso escleroso, sin evidencia de metabolismo óseo activo. A 

esta última fase se la denomina Paget “quemado” o agotado. Las etapas 

evolutivas de la enfermedad pueden verse al mismo tiempo en distintas zonas 

enfermas de un mismo sujeto (Meunier P, 2002).  

 

A lo largo de los años, múltiples hipótesis fueron expuestas para tratar 

de explicar el origen de la EOP. Entre ellas encontramos teorías que refieren un 

origen endocrino (Da Costa JC y cols, 1915), vascular (Cone SH, 1922), 

autoinmune (Luxton RW, 1957) o neoplásico (Rasmunssen H  y cols, 1973).  

 

          Actualmente son dos las hipótesis etiopatogénicas que continúan en vigor:  

 

1. La influencia de factores ambientales, principalmente agentes infecciosos. 

2. La existencia de condicionantes genéticos.  

 

 

1.3.1 Factores ambientales 

 

          Son varios los agentes ambientales que se han postulado como posibles 

factores etiológicos de la EOP. El contacto con perros, durante la infancia o 

juventud, fue descrito como factor de riesgo en un estudio inglés (O´Driscoll JB 

y cols, 1985) y confirmado en otra área geográfica (Holdaway IM y cols, 1990). 

Posteriormente, otros trabajos no han demostrado relación (Barker DJP y cols, 

1984), (Siris ES y cols, 1990). El consumo de carne no controlada en la infancia 

(Morales-Piga A y cols, 1988) o el consumo de aguas no tratadas (Mirón-Canelo JA 

y cols,  1997), (Lever JH, 2002) han sido referidos como factores de riesgo en 

trabajos españoles.  
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Podemos incluir la dieta pobre en calcio, déficit de vitamina D, carga mecánica 

repetida sobre huesos afectos, estilo de vida rural, o en oposición, estilo urbano. 

 

          Sin embargo, los factores ambientales implicados con mayor frecuencia 

han sido los agentes infecciosos, principalmente los virus (Seton M y cols, 2003). 

 

1.3.1.1 Agentes infecciosos: Teoría vírica 

 
          En 1974, Rebel y colaboradores describieron por primera vez inclusiones 

intranucleares o intracitoplásmicas en los osteoclastos (Rebel A y cols, 1974). El 

parecido de estas inclusiones con estructuras propias de los paramixovirus 

(Mills BG  y cols, 1976), (Abe S y cols, 1995) y la confirmación de estas inclusiones 

intranucleares por distintos grupos de investigadores (Harvey L y cols, 1982), 

llevó a la hipótesis de que la enfermedad pudiera ser causada por infecciones 

persistentes por el virus del sarampión u otros paramixovirus (Mills BG y cols, 

1984), (Cartwright EJ y cols, 1993), (Reddy S y cols, 2001, (Friedrichs WE y cols, 

2002)). 

 

          La validez de esta teoría ha sido puesta en duda o reafirmada a lo largo de 

los años, por múltiples equipos científicos (Ralston SH y cols, 1997), (Rima BK y 

cols, 2002), alimentándose continuamente el debate al ser incapaces algunos 

grupos de continuar los resultados que otros habían publicado e incluso de 

detectar ninguna secuencia vírica (Helfrich MH y cols, 2000), (Helfrich MH, 2003). 

 

          La amplificación de secuencias de ácidos nucleicos homólogos con el 

virus del sarampión en pacientes con EOP se ha conseguido en hueso, pero 

también en células sanguíneas y precursores hematopoyéticos (Reddy S  y cols, 

1999).  

 

          La infección de los osteoclastos de ratón con virus del sarampión, da lugar 

a osteoclastos con características propias de la enfermedad, con aumento del 

número de núcleos y de la sensibilidad a la vitamina D (Reddy S y cols, 2001).  
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En 2002, Friedrichs y su equipo amplificaron por primera vez la secuencia 

completa del virus del sarampión. Sin embargo, este hallazgo, lejos de poner fin 

a la polémica, ha aumentado ésta, ya que la secuencia amplificada contiene 

mutaciones que predicen la pérdida de actividad del virus (Rima BK  y cols, 

2002). Además, la expresión inducida por el virus del sarampión de la proteína 

de la nucleocápside en las células de médula ósea estimula la formación de los 

osteoclastos y su capacidad de reabsorción ósea (Kurihara N y cols, 2000), 

(Kurihara N  y cols, 2006), (Kurihara N, 2011). 

 

          También otros virus como el del moquillo canino han sido aislados en el 

hueso pagético (Mee AP y cols, 1998), aunque esta asociación no ha sido 

replicada en estudios del Reino Unido ni tampoco en estudios de Estados 

Unidos  (O´Driscoll JB y cols, 1985), (Siris ES y cols, 1990), (Khan SA y cols, 1996). 

La infección de las células de la médula ósea canina con virus del moquillo 

canino in vitro, han demostrado el aumento de la población celular de los 

osteoclastos (Mee AP y cols, 1995). 

 

          Aún no se ha aislado ningún virus intacto o activo de un paciente con 

EOP. Además la ultraestructura de las inclusiones intranucleares es distinta de 

las inclusiones de la única infección persistente por sarampión conocida, la 

PEES (Helfrich MH y cols, 2000). También se han descrito inclusiones 

intranucleares en osteoclastos de pacientes con enfermedades óseas distintas a 

la EOP como es la osteopetrosis, osteoclastomas y la osteolisis expansiva 

familiar (OEF). Todo ello hace pensar que estas inclusiones, más que la causa, 

sean manifestaciones de la afectación de los osteoclastos. 

 

          Por lo tanto, la identidad de los cuerpos de inclusión continúa estando 

sujeta a debate (Helfrich MH y cols, 2000). Se ha sugerido, que las inclusiones 

pueden representar proteínas no degradadas que se agregan y que son 

similares a las observadas en las neuronas de personas con enfermedades 

neurodegenerativas (Sieradzan KA y cols, 1999).  
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El soporte de esta hipótesis es el incremento de la evidencia de que la EOP 

puede estar asociada a una disregulación en el sistema de autofagia que se 

encarga de la destrucción proteínica (Daroszewska A y cols, 2011). 

 

          Otros agentes infecciosos han sido involucrados en la etiopatogenia de la 

EOP,  entre ellos, el Actinobacillus actynomycetemcomitans y otras bacterias 

que forman parte de la flora orofaríngea (Dickinson CJ, 2000). 

 

1.3.2. Teoría genética 

 

Varias líneas de evidencia indican que los factores genéticos juegan un 

papel central en la patogénesis de la EOP (Koller F, 1946), (Ashley-Mongtague 

MF, 1947), (Kluyskens P y cols, 1965), (Konigsmark BW), (McKusick VA, 1972), 

(Cody JD y cols, 1997), (Resnick D y cols, 1998), (Van Hul W, 1999), (Leach RJ y cols, 

2001), (Hardy TG y cols, 2002), (Van Hul W, 2003).  

 

          En 1902, se publicó el primer caso familiar de EOP. Desde entonces, 

múltiples estudios han sugerido la presencia de un componente hereditario en 

la etiopatogenia de la enfermedad.  

 

La agregación de los casos familiares varía según los distintos trabajos 

entre el 15 y 30 %. Entre un 5-40 % de los pacientes, refieren una historia 

familiar positiva (Morales-Piga A y cols, 1995), (Eekhoff M  y cols, 2004), (Morissette 

J y cols, 2006), (Langstons, 2010). La EOP es de 7 a 10 veces más común en 

familiares de primer grado de pacientes afectos, comparado con los controles 

(Sofaer JA, 1983), (Siris ES y cols, 1991), (Eekhoff M y cols, 2004). En el estudio 

español de Morales-Piga y cols en el año 1995, la búsqueda de casos mediante 

gammagrafía ósea en los familiares de pacientes con EOP se descubrió en un 40 

% de casos familiares.  
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          La existencia de familias con múltiples casos hace imposible que la 

agregación sea casual. El análisis de los árboles genealógicos, excluye un patrón 

de herencia recesiva, sugiriendo la presencia de un transtorno dominante con 

un mecanismo multifactorial (McKusick VA, 1972), (Siris ES, 1994), (Morales-Piga 

A y cols, 1995), (Hocking L y cols, 2000), (Nance MA, 2000),  (Hocking L y cols, 

2001), (Laurin N y cols 2001). Además de la presencia de casos familiares, la 

persistencia de la enfermedad en los distintos grupos de la población a pesar de 

migrar a otras zonas (Gardner M  y cols, 1978), apoyan la etiología genética. La 

arquitectura genética de la EOP no se conoce bien.  

 

La acumulación de evidencia sugiere que es causada por una 

combinación de variantes raras de alta prevalencia en genes como el SQSTM1, 

que causa herencia autosómica dominante (AD) de la EOP y variantes comunes 

CSF1, TNFRS11A,  TM7SF4, OPTN, NUP205, PML y RIN3 que individualmente 

no son suficientes para ocasionar la enfermedad, pero que actuando en 

conjunto, incrementan el riesgo de padecer EOP de forma considerable. En 

conjunto, estas variantes genéticas explican el 86 % del riesgo de sufrir EOP. El 

riesgo de un individuo aumenta, cuanto mayor sea el número de alteraciones 

genéticas que posea (Ralston SH y cols, 2012).  

 

Ellos consiguen alterar la función y diferenciación osteoclástica, causante 

de la enfermedad (Albagha OM y cols, 2010), (Albagha OM y cols, 2011) y se 

afectan proteínas clave que regulan la diferenciación y función osteoclástica. A 

continuación, comentamos los principales genes implicados en la patogenia de 

la EOP y su implicación en la diferenciación y función osteoclástica (Arai F y 

cols, 1999), (Boyle WJ y cols, 2003). 
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Fig 2.  Genes predisponentes de la EOP. Alteración de la diferenciación 

y función osteoclástica  (Tomado de Pathogenesis of Paget disease of bone. Ralston SH y Layfield R. 2012) 

 

 

1.3.2.1 SQSTM1 

 

Las mutaciones en el gen SQSTM1 se identificaron mediante análisis de  

ligamiento y por estudios de clonación posicional. Codifica la proteína p62. 

 

          Investigadores de Canadá y Reino Unido identificaron una fuerte 

susceptibilidad familiar con el cromosoma 5q35 con la enfermedad (Hocking LJ y 

cols, 2001), (Laurin N y cols, 2001). Se detectaron mutaciones en la región crítica, 

que consistía en un cambio de posición de prolina a leucina en la posición 392  

(Laurin N y cols, 2002) como causa de la enfermedad en familias franco-

canadienses. Y posteriormente, ésta y otras mutaciones se identificaron como 

causa de la enfermedad en pacientes de ascendencia británica (Hocking L y cols, 

2002). Aunque las mutaciones juegan un papel causante en la EOP, debe tenerse 

en cuenta que la penetrancia es incompleta y por tanto, no todos los pacientes 

con mutaciones en el gen SQSTM1 muestran la enfermedad, especialmente los 

comprendidos entre edades de 40-70 años (Morisette J y cols, 2006), (Bolland MJ y 

cols, 2007). Ello indica que factores ambientales y genéticos que actúan en 

combinación con las mutaciones en el SQSTM1,  influyen en la susceptibilidad.  
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          Muchas mutaciones en el SQSTM1 han sido identificadas en la EOP y 

muchas de ellas afectan al dominio UBA de la p62 (Cavey JR y cols, 2009), 

(Morisette J y cols, 2006). La proteína p62 es un adaptador proteínico que une la 

ubiquitina y juega un papel importante en la regulación de las señales NFkB 

(Factor nuclear kB), (Layfield R y cols, 2004) así como también en el mecanismo de 

la autofagia (Bjorkoy G y cols, 2005), (Pankiv S y cols, 2007), (Tan JM y cols, 2007). 

La evidencia sugiere que las mutaciones del SQSTM1 ocurren en un 40-50% de 

los pacientes con historia familiar y en un 25 % de los casos esporádicos de EOP 

(Hocking L y cols, 2002), (Laurin N y cols, 2002), (Beyens G y cols, 2004), (Eekhoff  M 

y cols, 2004),(Mathews BG y cols, 2009), (Rose K y cols, 2011),(Visconti MR y cols, 

2011). Sin embargo, la evidencia sugiere que el mecanismo más probable, 

aunque no el único, por el que las mutaciones incrementan la actividad 

osteoclástica es el siguiente: bajo circunstancias normales, la enzima CYLD 

encargada de desubiquitinar, es reclutada por el dominio UBA de la proteína 

p62 y la une al dominio intracelular del receptor RANK, donde se desubiquitina 

a TRAF 6, resultando una inhibición de la señalización de RANK. Ciertas 

mutaciones sobre el dominio UBA de la proteína 62, impide que CYLD sea 

reclutada, produciéndose un incremento de la ubiquitinación de TRAF6 y se 

activa la señal RANK (Jin W y cols, 2008). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig 3. Mecanismo de activación osteoclástica en pacientes con mutación en SQSTM1. (Tomado de 

Pathogenesis of Paget disease of bone. Ralston SH y Layfield R. 2012) 
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1.3.2.2 CSF-1 

 

Las variantes genéticas en el locus del gen CSF-1 en el cromosoma 1p13  

fueron primero identificadas como un factor predisponente de la enfermedad 

mediante un estudio de asociación genómica (Albagha OM y cols, 2010). La 

asociación se confirmó y fortaleció en un estudio de 7 poblaciones. El gen CSF-1 

codifica la proteína MCSF que desempeña un papel crítico en la diferenciación 

de macrófagos y osteoclastos (Yoshida H y cols, 1990), (Tanaka S y cols, 1993). 

 

 

1.3.2.3 TNFRSF11A 

 

El gen TNFRSF11A  codifica el receptor activador de NFkB (RANK), que  

es un miembro de la superfamilia del factor de necrosis tumoral (TNF) que 

juega un papel esencial en la diferenciación osteoclástica y en la resorción ósea 

(Li J y cols, 2000). 

 

          El gen TNFRSF11A fue inicialmente implicado en la osteolisis familiar 

expansiva (OFE) (Hughes AE y cols, 1994), (Hughes AE y cols, 2000). Esta es una 

rara enfermedad caracterizada por lesiones como las de la EOP que afectan 

predominantemente al esqueleto apendicular y clínicamente se caracteriza por 

pérdida dentaria y sordera prematura (Wallace LG y cols, 1989). 

 

          Las moléculas mutantes de RANK estimulan la formación de osteoclastos 

in vitro, cuando se expresa en los precursores de los osteoclastos por 

mecanismos aún no conocidos (Wuyts W y cols, 2001). 

 

 En respuesta a la activación del RANK, por el RANK ligando (RANKL), 

TRAF6 (factor asociado al receptor del TNFα) es modificado mediante la 

ubiquitina, que permite activar la vía de señalización y culminar la 

translocación nuclear del NFkB y AP-1 y producir una respuesta de los genes 
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osteoclasto-específica (Takayanagi H y cols, 2000). La enzima desubiquitinadora 

CYLD es reclutada por el complejo de señalización y se une al dominio UBA de 

la proteína p62 que permite la desubiquitinación de TRAF6 y suprime la 

señalización de RANK. La optineurina también interactúa directamente con 

CYLD, pero también regula la señalización de RANK a través de IKK (Kinasa 

Kappa β). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig 4. Vía de señalización a través del receptor RANK. (Tomado de 

Pathogenesis of Paget disease of bone. Ralston SH y Layfield R. 2012) 

 

  

1.3.2.4 OPTN 

 

Polimorfismos en el locus OPTN en el cromosoma 10p13 se asocian a la  

EOP. Este gen codifica la proteína optineurina que es un homólogo del NFkB y 

está involucrado en la autofagia (Zhu G y cols, 2007).  
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El papel de la optineurina en el metabolismo óseo es desconocido, pero podría 

estar relacionado con la EOP a través de la vía de señalización del NFkB. 

Recientemente se ha descubierto que la optineurina interactúa con CYLD para 

activar la vía de señalización de la NFkB a través del TNFα. De esta forma, la 

optineurina podría regular la función osteoclástica (Naghabushana A y cols, 

2011). 

 

1.3.2.5 TNFRSF11B 

 

El gen TNFRSF11B codifica la proteína osteoprotegerina, regulador clave 

en la resorción ósea por los osteoclastos (Aubin J y cols, 2000), (Hofbauer LC y cols, 

2000), (Lacey DL y cols, 2000),  (Trainor D y cols, 2001), (Wuyts W y cols, 2001), 

(Muñoz-Torres M y cols, 2004), (Zehnder AF y cols, 2005), (Sorensen MS y cols, 

2007). La osteoprotegerina (OPG) es un miembro de la familia del receptor del 

TNF que carece de dominio intracelular y actúa como receptor de señales para 

el RANK ligando inhibiendo la diferenciación osteoclástica y resorción ósea 

(Collin Osdosy P  y cols, 2001). Las mutaciones en el dominio que codifica la OPG 

causa la enfermedad de Paget juvenil (Bucay N, 1998), (Whyta MP y cols, 2002). 

En la actualidad no se considera un gen clave (Albagha OM y cols, 2010), 

(Albagha OM y cols, 2011). 

 

Un estudio del año 2005 demostró que la osteoprotegerina en el oído 

interno puede inhibir la remodelación ósea en la cápsula ótica (Zehnder AF y 

cols, 2005). 

 

1.3.2.6 Locus 7q33 

 

El locus 7q33 fue identificado como un determinante genético de la  

susceptibilidad en la EOP (Albagha OM y cols, 2011). Este locus contiene 3 genes 

conocidos: CNOT4, NUP205 y SLC13A4.  
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La señal más importante formaba parte del gen NUP205 que codifica la 

nucleoporina, que se encuentra en los poros nucleares que transportan 

sustancias entre núcleo y citoplasma. 

 

  1.3.2.7  Locus 15q24 

 

 Este locus contiene dos genes: PML y GOLGA6A. El gen PML tiene una  

mayor asociación con la EOP. Estudios anteriores han demostrado que el gen 

PML está implicado en la regulación del crecimiento celular, senescencia y 

apoptosis. Existen pruebas que hacen pensar que la alteración en la apoptosis es 

un mecanismo defectuoso en la EOP (Chamoux E y cols, 2009), mecanismo 

potencial en el que podría contribuir el gen PML. 

 

1.3.2.8 VCP  

 

El gen VCP codifica la proteína valosina. Las mutaciones que afectan al  

gen VCP causan un raro sídrome autosómico dominante (AD) que se 

caracteriza por una miopatía por cuerpos de inclusión, demencia 

frontotemporal y EOP (Watts GD y cols, 2004). Los mecanismos moleculares por 

los que la VCP puede causar alteraciones son desconocidos. La valosina actúa 

en el proceso de degradación de proteínas por el sistema 

ubiquitina/proteasoma (Richly H y cols, 2005) como p62 y optineurina. Estudios 

recientes implican a la valosina como un regulador de la ubiquitina que actúa 

sobre la autofagia (Tresse E y cols, 2010). 

 

1.3.2.9 Mutaciones somáticas 

 

Se ha sugerido que las mutaciones somáticas del SQSTM1 pueden  

contribuir a la naturaleza focal de la enfermedad y explicar así su patogenia 

(Ralston SH y cols, 1993). Un estudio mostró pruebas que sugieren que la 

mutación P392L del SQSTM1 puede estar presente en hueso afecto de pacientes 
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con EOP y en algunos osteosarcomas pagéticos (Merchant A y cols, 2009). Sin 

embargo, en otros estudios, no se encontró evidencia de mutaciones somáticas 

en SQSTM1 en la EOP (Matthews BG y cols, 2009). 

 

1.3.3 Modelo integrado 

 

          Ninguna de las dos teorías anteriormente expuestas, pueden explicar por 

sí solas la patogénesis de la EOP. El modelo más aceptado en la actualidad 

incluye ambos, como una actuación sinérgica de los factores ambientales y 

genéticos. En una edad temprana, los precursores osteoclásticos serían 

sensibilizados por un factor ambiental aún no conocido. El condicionamiento 

genético, explicaría la susceptibilidad individual para acabar desarrollando la 

enfermedad o no años después (Ralston SH, 2002). 

 

1.3.4 Papel de la autofagia en la enfermedad de Paget 

 

Varias líneas de investigación sugieren que la EOP  puede estar asociada a  

una disregulación de la autofagia (más precisamente la macrofagia) que pueden 

contribuir a la patogenia de la EOP (Goode A y cols, 2010).  

 

La autofagia es el proceso responsable de la degradación de las proteínas 

citoplasmáticas, proteínas agregadas y organelas dañadas. El proceso comienza 

con la encapsulación de una estructura de doble membrana denominada 

autofagosoma que se fusiona con lisosomas y endosomas que contienen 

hidrolasas responsables de la degradación de su contenido (Ravikumar B y cols, 

2010). 

 

Variantes genéticas de genes como SQSTM1, VP y OPTN intervienen en 

el proceso de la autofagia.  
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Las proteínas p62 y NBR1, contienen dominios UBA que permiten unirse 

a proteínas ubiquitinadas y actúan como receptores autofágicos, mediante los 

cuáles se lleva a cabo el proceso de autofagia (Kim PK y cols, 2008). En efecto, la 

presencia de un dominio funcional UBA (región mutada en la EOP) se requiere 

para la capacidad del p62 de regular este proceso y un trabajo reciente también 

define a la OPTN como un interactuador con el receptor autofágico LC3.  

Además p62 interactúa con TRF6 y caspasa 8, promoviendo por un lado la 

poliubiquitinación de TRAF6 y activación de la vía de señalización NFkB y por 

otro lado la activación de las caspasa necesaria en la apoptosis celular. Por lo 

tanto una alteración en la proteína causa un aumento en la supervivencia 

osteoclástica. 

 

En la EOP, se ha observado que en los ratones con la mutación P394L del 

SQSTM1 se produce una hiperexpresión de genes del SQSTM1 (ATG-5 y LC3-

II) en los precursores de los osteoclastos, aumentando también los niveles de 

LC3, proteína que constituye parte del fagosoma. 

 

Además se ha comprobado que los niveles de la proteína p62 están 

elevados en las células de sangre periférica y en los osteoclastos con EOP (Collet 

C y cols, 2007), (Chamoux E  y cols, 2009). Puesto que p62 se degrada en el 

proceso de la autofagia, niveles elevados de la misma pueden indicar una 

autofagia reducida.  

   

También la autofagia defectuosa se ha asociado a mutaciones de VCP (Ju 

JS y cols, 2009), (Tresse E y cols, 2010). 
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Fig 5. Mecanismo de la autofagia. 

(Tomado de Pathogenesis of Paget disease of bone. Ralston SH y Layfield R. 2012) 

 

 

1.4 Clínica 
 
 

La EOP es una enfermedad crónica que puede condicionar limitaciones 

físicas y afectar a la calidad de vida relacionada con la salud (Gold DT y cols, 

1996). En la mayoría de los casos se descubre en pacientes adultos, más allá de 

los 50 años. La relación hombre-mujer es cercana a 1, con un muy ligero 

predominio de los varones (50,9%) (Davie M y cols, 1999). Su diagnóstico es 

casual en la mayoría de los casos (75%), bien sea por la determinación en 

análisis que fueron realizados por motivos distintos al estudio del metabolismo 

óseo de niveles elevados de fosfatasa alcalina en ausencia de patología hepática, 

o bien por la presencia de cambios radiográficos sugerentes de EOP en 

radiografías realizadas por problemas médicos no relacionados con ésta (Guma 

M y cols, 2002). 

 

Pueden verse afectados uno (25%) o varios huesos (75%), siendo su 

presentación asimétrica prácticamente siempre. A lo largo de la evolución 

progresa la afectación y deformidad ósea, pero no suelen aparecer lesiones 

distintas a las diagnosticadas inicialmente.  
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Las principales localizaciones afectadas son la pelvis (58-80%), la 

columna (40%), los fémures (32%), el cráneo (20-30%) y la tibia (16-20%).  

 

En segundo orden se encuentran las escápulas (5%), las clavículas (4%), 

las costillas (4%) y los huesos de la cara. Los pies (2%) y las manos (< 1%) rara 

vez se ven envueltos (Davie M  y cols, 1999), (Guma M  y cols, 2002).  

 

Tiene una larga fase asintomática, y hasta un 70% de los pacientes con 

EOP no refieren ningún tipo de sintomatología a lo largo de la evolución (Tiegs 

RD y cols, 2000). El dolor articular  es, probablemente, el síntoma más 

prevalente a nivel de la cadera, rodilla y hombro y también en la columna. Su 

origen puede deberse a varias causas: la presencia de un aumento de la 

vascularización en las zonas afectas, las microfracturas, las lesiones líticas, la 

compresión de raíces nerviosas en la columna o la deformidad articular que da 

lugar a artrosis graves (Altman RD, 1980), (Frank WA y cols, 1974). En la 

exploración física se observan las deformidades producidas por el peso corporal 

en las extremidades inferiores, en especial en la tibia, o por la tracción de 

grupos musculares en las extremidades superiores o en el cráneo (Kasabach HH 

y cols, 1937). En los huesos superficiales como la tibia o el cráneo se pueden 

hallar aumento de la temperatura y varicosidades. La exploración del raquis 

puede demostrar la presencia de cifosis importante, en especial en casos 

poliostóticos en los que es frecuente encontrar aplastamientos vertebrales 

múltiples. La exploración denota asimismo rigidez de los distintos segmentos 

vertebrales, que llega a ser muy acusada en casos excepcionales en los que se 

produce una osificación del ligamento vertebral común anterior (hiperostosis 

anquilosante vertebral) y en aquellos otros cuya radiografía demuestra la 

formación de un bloque vertebral, con desaparición progresiva de los discos 

intervertebrales, denominado bloque vertebral pagético. Es frecuente la 

presencia de artropatía degenerativa, en las que la enfermedad asienta en las 

epífisis óseas, hecho frecuente en las localizaciones de cadera, rodilla y hombro. 

En estos casos, la epifisomegalia asociada a los cambios de los ejes de carga 
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articular, secundarios a la mayor plasticidad del hueso afecto, da lugar a una 

artrosis evolutiva que originará síntomas y alteraciones en la movilidad 

articular. 

 

La afectación del cráneo, es una de las descripciones clásicas de la 

enfermedad (Collins DH y cols, 1955), (Goodhill V, 1967). Conlleva deformidad y 

aumento del tamaño de éste, lo cual puede dar lugar a la afectación por 

compresión de otros pares craneales (II, VI, VII) (Wyllie WG, 1923), platibasia o 

invaginación basilar. La tracción de los grupos musculares cervicales sobre el 

occipital da lugar a una deformidad craneal “en gorro frigio”.  El cráneo se 

puede llegar a afectar en  entre el 65-70% de los enfermos de Paget (Collins DH, 

1956). Además un 70% de los cráneos muestran edad avanzada. El neurocráneo 

se afecta en mayor medida que el macizo facial. Se puede producir afectación 

del peñasco del hueso temporal que va a provocar alteraciones 

audiovestibulares, que se desarrollarán posteriormente en un apartado. 

 

 La afectación de los huesos de la cara puede alterar su morfología, dar lugar 

a problemas dentales y de forma excepcional complicaciones por compromiso 

de las vías aéreas. El hueso del  macizo facial que más frecuentemente se afecta 

es el maxilar superior. También son frecuentes las fracturas patológicas o 

traumáticas.  

 

La transformación tumoral del hueso pagético (osteosarcoma, 

condrosarcoma, fibrosarcoma) es una complicación infrecuente (< 1%) ( Porretta 

CA y cols, 1957), (Seret P y cols, 1987), (Hadjipavlou A y cols, 1992), (Davie M  y 

cols, 1999, (Vuillimin B y cols, 2000)). En raras ocasiones puede originarse un 

osteoclastoma en la órbita, aunque existe algún caso descrito en la literatura 

(Buckler HM y cols, 1987), (Mills BG y cols, 1997), (Epley KD y cols, 1998), (Goldberg 

S y cols, 2000), (Pecorella I y cols, 2000), (Hardy TG y cols, 2002), (Singer FR, 2009). 

Se han descrito casos de orbitopatía en EOP craneal (Buckler HM y cols, 1987), 

(Charamis J y cols, 1997), (Hardy TG y cols, 2002).  
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          Es posible la coexistencia, probablemente casual, de hiperparatiroidismo y 

EOP. En estos casos de sospecha, siempre se produce por la detección de 

hipercalcemia y concentraciones anormalmente elevadas de PTH. Es 

aconsejable la resolución quirúrgica de estos casos, ya que el tratamiento del 

hiperparatiroidismo asociado reduce de forma significativa el recambio óseo. 

 

También es rara la insuficiencia cardíaca por “robo” de parte del volumen 

sanguíneo circulante por al aumento de la red vascular en las zonas afectas que 

actuarían como fístulas (Edholm OG y cols, 1945), (Edholm OG y cols, 1953). Se 

han descrito casos de EOP y leucemia (Friedmann I, 1974 a), (Friedmann I, 1974 

b). 

 

1.5 Diagnóstico en la EOP 
 
 

En la mayoría de los casos el diagnóstico de EOP es sugerido por la 

combinación de los síntomas del paciente, la presencia de deformidad ósea, la 

elevación de los niveles séricos de fosfatasa alcalina o la presencia de imágenes 

de osteoesclerosis u osteolisis focal en la radiografía simple (Noor M y cols, 2000) 

(Figura 6 y 7).  

 

1.5.1 Diagnóstico bioquímico 

 

En la EOP, los niveles de fosfatasa alcalina ósea (FA) (marcadora de la 

activación de la formación ósea) y los niveles urinarios de piridinolinas, 

hidroxiprolina o colágeno (marcadores de resorción ósea) están elevados de 

forma proporcional, lo cual da idea del acoplamiento entre los procesos de 

formación y resorción. El resto de los parámetros metabólicos óseos son 

normales en los pacientes con EOP, salvo cuando pacientes con enfermedad 

extensa son inmovilizados o coexiste hiperparatiroidismo primario. En ambos 

casos la calcemia y la calciuria se encuentran elevadas. Hasta en un 20% de los 

pacientes con niveles elevados de FA se encuentra hiperparatioridismo 



 40 

secundario, debido a la necesidad de mayores aportes de calcio en las zonas de 

mayor formación ósea (Rapado A y cols, 1999).  

 

1.5.2 Diagnóstico por imagen 

 

 1.5.2.1 Radiografía simple 

 

Es característico en las radiografías la coexistencia en un mismo hueso de 

áreas líticas, áreas blásticas y aumento de tamaño óseo y deformidad. Estas 

alteraciones confieren al hueso un aspecto muy tosco. Las zonas de actividad 

osteoclástica se expresan como áreas líticas sin rebordes esclerosos o como 

rarefacciones de la medular ósea. En las zonas de predominio osteoblástico se 

observa esclerosis grosera, habitualmente con un aumento de hueso y 

deformidad del mismo. La demostración en las lesiones radiográficas  del 

aumento de tamaño, deformidad o ambas, son claves para el diagnóstico 

(Dickson DD y cols, 1945).  

 

 

   Figura 6 y 7. Radiografía simple en la Enfermedad Ósea de Paget. 

 

                    

                 Cráneo  (Anteroposterior)                                    Cráneo  (Lateral)  
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  1.5.2.2 Gammagrafía ósea 

 

La realización de una gammagrafía ósea permite comprobar la extensión de 

la enfermedad y confirmar su diagnóstico (Jesserer H y cols, 1977), (Vellenga CJ y 

cols, 1988). Es útil en el estudio de las posibles complicaciones neurológicas por 

afectación de los huesos del cráneo, columna vertebral o huesos largos. Es más 

sensible que la radiografía simple en la detección de los huesos afectos (estudios 

han demostrado que detecta un 50 % más de lesiones que la radiografía).  

 

1.5.2.3 TAC 

 

La tomografía axial computarizada se utiliza para diagnosticar la estenosis 

del canal vertebral, afectación craneal y complicaciones neurológicas (Marcus 

RE, 1969), (Lagundoye SB y cols, 1977), (Fogelman I y cols, 1981). 

 

 Los hallazgos tomográficos en el hueso temporal en la EOP pueden ser 

clasificados en cambios tempranos, intermedios y tardíos (Davies DG, 1968): 

 

-  Diversos estudios histológicos, refieren que los primeros cambios se 

producen en áreas con importante tejido medular (Tamari M, 1942). 

La lesión más temprana, es una marcada osteolisis en el hueso 

esponjoso del ápex petroso y la mastoides. La pared medial de la 

pirámide petrosa es el lugar inicial de participación (Valvassori, 1965), 

(Davies DG, 1968), (Petasnick JP, 1969). En esta etapa, los canales 

semicirculares se visualizan muy bien incluso en las radiografías 

convencionales (Guillain G y cols, 1936), (Newman EB y cols, 1950). La 

excelente visualización de los canales semicirculares en esta etapa 

temprana, se debe a la osteoporosis de los huesos temporales (Britton 

BH, 1974) y el aumento de la osteoesclerosis del laberinto óseo del 

oído interno (Newman E y cols, 1950). 
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- En la fase intermedia, existe una disminución de la visibilidad de los 

canales semicirculares y la cóclea. En esta fase también se produce la 

afectación del CAI. Es importante destacar la escasa correlación entre 

la hipoacusia y afectación coclear. Pérdidas de audición leves están 

asociadas a importantes afectaciones de la cóclea en la TAC (Petasnick 

JP, 1969). Distintos autores no encontraron evidencia de alteración en 

la TAC en el CAI en paciente con hipoacusia neurosensorial 

retrococlear (Clemis JD y cols, 1976). La cadena osicular aparece 

conservada. Aunque en etapas posteriores se pueden visualizar 

cambios en la platina y ventana oval, acompañados de hipoacusia 

transmisiva (Clemis JD y cols, 1967). Sin embargo en este grupo de 

pacientes con hipoacusia conductiva sólo se constató cambios en la 

TAC en estribo y ventana oval en un 52% de los casos. La explicación 

que se le dio fue que la hipoacusia transmisiva puede deberse 

también a secuelas de infecciones previas, coexistencia con 

otoesclerosis e incluso por un artefacto en la audiometría (Clemis JD y 

cols, 1967). 

 

- Finalmente, en la fase tardía, que representa los estados avanzados de 

la enfermedad, se borran completamente las estructuras de la cápsula 

ótica por hueso pagético. La cápsula laberíntica es una estructura con 

escasa cantidad de tejido medular. Cuando se afecta, se lesiona 

primero la capa perióstica, posteriormente la capa endocondral y 

después la capa endóstica (Jaffe HL, 1933), (Keittunen K, 1953). A pesar 

de la afectación de la cápsula laberíntica la función vestibular 

permanece intacta durante largo tiempo y no existe correlación entre 

los cambios radiográficos y hallazgos vestibulares (Petasnick JP, 1969). 

El CAI aparece sin definición. 
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Un estudio reciente (Sune B y cols, 2014), ha estudiado la distribución 

espacial de la EOP en el hueso temporal humano. Se seleccionaron 15 de 29 

huesos temporales decalcificados del Instituto de Massachusets. Cada hueso 

temporal había sido tratado con celoidina y seccionado horizontalmente en 400 

cortes paralelos, de un grosor aproximado de 20 micras. Cada corte fue 

escaneado e importado a un sistema de software version 1.43. El total de 

volumen óseo normal y volumen óseo pagético fue determinado por el 

principio de Cavalieri. Además, para llevar a cabo la estimación de la 

distribución espacial de hueso normal y hueso pagético, se añadió el cálculo 

vectorial al cálculo del volumen por el principio de Cavalieri. Como resultado 

se demostró que el hueso pagético se distribuye de forma centrífuga alrededor 

del oído interno. El volumen de fracción del hueso pagético exhibía una curva 

sigmoidal con aumento de las fracciones de volumen cercanas a la periferia 

capsular. Este patrón fue  similar a la distribución de la remodelación ósea en el 

hueso normal, aunque el hueso pagético muestra una tasa de remodelación 

mucho más alta. Existen variaciones individuales, desde una mínima afectación 

de la capa más periférica de la cápsula ótica hasta la afectación de todo el 

espesor. Además se pudo comprobar, que la distribución del hueso pagético en 

el hueso temporal es muy diferente a la de la otoesclerosis, más a menudo 

localizado en las regiones de las ventanas y en general distribuido de forma 

centrípeta, respecto a los espacios del oído interno. 
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Fig. 8-12. TAC en la Enfermedad ósea de Paget 

 

                 

                                               Díploe                                                   CAI estrecho  

 

 

                                 

                        Mastoides alterada                                                    Afectación de la cápsula ótica 

 

 

 

    Patrón en vidrio deslustrado 
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1.5.2.4 QTC 

 

Otra técnica utilizada en la EOP es la TAC cuantitativa que mide la 

densidad mineral ósea (QTC) (Mafee  y cols, 1985), (Cody DD y cols, 1989). La 

aplicación de este método permite evaluar a los pacientes bajo tratamiento y 

detectar pequeños  cambios en lesiones líticas que no podrían ser apreciados de 

otra forma. En la EOP, la técnica se utiliza de forma particular para cuantificar 

el daño lítico en la cápsula coclear (Galdino E y cols, 1993), (Bone HG y cols, 1994). 

 

Monsell y cols, en 1995, realizaron un estudio de tipo casos-controles e 

intentaron buscar una correlación entre los datos obtenidos mediante la 

realización de audiometrías tonales liminares (se calculó la media aritmética de 

la vía aérea para las frecuencias de 1,2 y 4 kHz y el gap vía aérea-vía ósea en 

frecuencias de 0,5 y 1 kHz) y la densidad de la cóclea medida a través de una 

técnica modificada empleada en su origen en la medición de la densidad ósea 

de los cuerpos vertebrales humanos. Demostraron una fuerte relación entre la 

densidad mineral ósea de la cápsula coclear con la vía aérea en frecuencias 

agudas y el gap vía aérea-vía ósea en los pacientes con EOP craneal, y apoyaron 

que el gap no fue causado por patología de la cadena osicular. Sugirieron que el 

efecto de la enfermedad de Paget en la audición puede ser continuo. El hueso 

de la cápsula coclear es laminar con pocos canales de Havers y elementos 

vasculares, por lo que se compara al hueso compacto. La lisis ósea en la EOP se 

traduciría en valores inferiores de la densidad coclear con respecto a la 

normalidad, mientras que la esclerosis ósea puede espesar la cápsula coclear sin 

aumentar la densidad mineral. De acuerdo con este principio, encontraron que 

la participación craneal en la EOP se asocia a una disminución de la densidad 

de la cápsula coclear según el grado de afectación pagético. Los hallazgos en 

este estudio sugirieron la presencia de un mecanismo general que justifique en 

la EOP, la pérdida de audición. Según lo sugerido por Khetarpal y Schucknet la 

cuestión es si la reducción de la densidad de la cápsula coclear en la 

enfermedad de Paget es sólo una marca del efecto  de la enfermedad o un 
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fenómeno estrechamente ligado a la pérdida de audición. En cápsulas cocleares 

afectadas se produce la distorsión del sonido debido a un defecto muy 

extendido en el hueso circundante.   

 

 1.5.3 Diagnóstico anatomopatológico 

 

  1.5.3.1 Biopsia 

 

En los casos en los que a pesar de todos los datos persista la duda sobre el 

diagnóstico de EOP, es necesario realizar un estudio anatomopatológico de las 

zonas afectas. En la histología es típico observar un número excesivo de 

osteoclastos, los cuales son de mayor tamaño y tienen más núcleos en su 

interior por su  mayor sensibilidad por el RANK y la vitamina D, que a un 

aumento de células precursoras (Menaa C y cols, 2000), (Neale y cols, 2000). 

También se observan más osteblastos activos y una médula ósea más celular . 

 

 

1.6 Tratamiento 

 

Existe cierto consenso en cuanto a la indicación de tratamiento en la EOP 

(Kanis JA, 1998), (Singer FR, 2009), recomendándose en todos aquellos pacientes 

sintomáticos o en pacientes asintomáticos con enfermedad biológicamente 

activa con el fin de evitar la progresión de la enfermedad reduciendo con ello el 

riesgo de futuras complicaciones (Drake W y cols, 2001), (Lyles K  y cols, 2001) 

(Papapoulos S, 2002). La actividad de la enfermedad y la respuesta al tratamiento 

se mide tanto mediante el alivio de la sintomatología como por la variación en 

los niveles de fosfatasa alcalina sérica. 
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1.6.1 Analgésicos y antiinflamatorios 

 

El dolor articular de características mecánicas de las artropatías pagéticas 

responden al paracetamol y a los antiinflamatorios no esteroideos. A medida 

que evoluciona la artropatía, será necesario realizar la colocación de una 

prótesis ó cirugía descompresiva en el caso de una estenosis de canal lumbar. 

 

1.6.2 Calcitonina 

 

La calcitonina fue durante muchos años el único tratamiento para la EOP 

(Coutris G y cols, 1975). Las distintas calcitoninas mantienen un papel menor en 

el tratamiento actual de la enfermedad dado que su efecto antirresortivo es 

menor y limitado en el tiempo. En un caso se comprobó que la calcitonina era 

efectiva para evitar la progresión de la hipoacusia en la EOP al reducir el 

recambio óseo (Menzies MA y cols, 1975), (Hans AW, 1993). 

 

1.6.3 Bifosfonatos 

 

 En la actualidad son los bisfosfonatos el tratamiento de elección. Los no 

nitrogrenados (etidronato, clodronato o tiludronato) (Reginster JY y cols, 1992),   

(Roux C y cols, 1995), (Fraser WD y cols, 1997), (Morales-Piga A y cols, 1997) han 

perdido parte de su papel, al ser menos potentes que los nitrogenados 

(pamidronato, risedronato, alendronato o zoledronato) (Siris ES y cols, 1996), 

(Siris ES y cols, 1998), (Miller PD y cols, 1999), (Peris P y cols, 2007). Los no 

nitrogenados actúan inhibiendo los osteoclastos mediante la formación 

intracelular de metabolitos de ATP y alterando la superficie del hueso, que se 

vuelve tóxica para los osteoclastos. Los nitrogenados, además, bloquean a la 

enzima farnesil pirofosfato sintetasa de la vía del mevalonato, que está 

relacionada con la síntesis del colesterol. Esta inhibición evita la prenilación de 

las proteínas e induce cambios en el citoesqueleto de los osteoclastos, 

condicionando su apoptosis. 
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1.7 Pronóstico 

 

La enfermedad, con mayor o menor grado de actividad, y sus 

consecuencias, acompañarán al paciente a partir del momento de su 

diagnóstico, por lo que no son infrecuentes períodos de seguimiento inferiores a 

20 años. En conjunto, la naturaleza de la enfermedad es benigna, dado que en la 

mayoría de los pacientes es poco sintomática, aunque a lo largo de su 

seguimiento se pueden presentar las complicaciones comentadas. 

 

La evolución natural de la enfermedad está siendo modificada por la 

eficacia de los tratamientos actuales que permiten frenar o detener su actividad 

en muchos casos y por períodos prolongados, siendo especialmente agresiva en 

pacientes jóvenes con antecedentes familiares y enfermedad poliostótica. 

 

 

2. Sistema audiovestibular y EOP 

 

En la EOP, la complicación neurológica más frecuente se relaciona con la 

afectación del hueso temporal a nivel intrapetroso (Lindsay JR y cols, 1936), 

(Sellars SL y cols, 1975), (Monsell y cols, 1999). Se puede producir afectación 

temporal de forma bilateral (Proops D y cols, 1985), produciendo sintomatología 

coclear por afectación del laberinto anterior (hipoacusia y acúfenos) y 

sintomatología vestibular por afectación del laberinto posterior (vértigo).  
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2.1 Manifestaciones audiovestibulares en la EOP 

  

2.1.1. Hipoacusia 

 

La hipoacusia es la manifestación neurológica más frecuente (Donáth J y 

cols, 2004), (Donáth J y cols, 2011). Se presenta entre el 30-50% de los pacientes 

con afectación craneal.  

Los acúfenos se han observado en el 20% de los pacientes y el vértigo o 

desequilibrio ocurre entre el 20-25%. Puede observarse disminución en la 

respuesta calórica en estos pacientes (Gutmann y cols, 1936), (Davis DG, 1968), 

(George T y cols, 1975). 

 

Debido a la inexistencia de un modelo animal de la EOP, los estudios de 

los mecanismos que producen la hipoacusia se limitan a los estudios 

postmortem y en in vivo en las investigaciones clínicas. Antes de 1990, los 

esfuerzos para comprender los mecanismos de la hipoacusia en muchos 

transtornos otológicos incluyendo la EOP, se limitaron a estudios descriptivos 

histopatológicos, por lo general de un pequeño número de casos. Los hallazgos 

histopatológicos en los huesos temporales humanos con EOP se han descrito en 

más de 50 casos. La mayoría de los enfermos de Paget, pertenecen a un grupo 

de edad en el que está presente la presbiacusia como pérdida de audición 

neurosensorial. Lithincum y cols, demostraron que en los pacientes más jóvenes 

con enfermedad de Paget, la pérdida de audición neurosensorial, podía llegar a 

ser el doble que en la población normal (Lithincum y cols, 1975), (Lenarz T y cols, 

1986). En los pacientes mayores de 50 años con enfermedad de Paget, la pérdida 

de audición se iguala con respecto a la población normal para las frecuencias 

agudas, pero es mucho mayor en las frecuencias graves. Además, en los 

enfermos de Paget, se comprueba la pérdida de audición pantonal en la 

audiometría, a diferencia de los casos de presbiacusia, en los que se produce 

una pérdida aislada en las frecuencias agudas.  
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          Numerosos estudios han indicado que la pérdida de audición es más 

comúnmente de tipo mixto (Lindsay JR y cols, 1936), (Fowler EP, 1937), (Davies 

DG, 1948), (Lithincum FH, 1966), (Clemis JD y cols, 1967), (Petasnick JP, 1969), 

(Henkin R  y cols, 1972), (Friedmann I, 1974 a), (Friedmann I, 1974 b). La afectación 

auditiva aparece normalmente en casos de enfermedad avanzada (Mayer O, 

1917), (Jenkins GJ, 1923), (Weber M, 1930), (Brunner H, 1931),  (Nager FR, 1931 y 

cols), (Grabscheid E, 1932), (Barth H, 1934), (Lindsay JR y cols, 1936), (Wilson JG y 

cols, 1936), (Anson BJ y cols, 1949), (Tamari M, 1942), pero cuando la sordera 

ocurre, es de componente transmisivo en frecuencias graves (Mayer O, 1918), 

(Goodhill V, 1960), (Waltner J, 1965) y neurosensorial en frecuencias agudas en 

más de la mitad de los casos, siendo la hipoacusia conductiva más marcada en 

la frecuencia de 500 Hz con un gap máximo de dicha frecuencia (Nager GT, 

1975).  

 

          Se sugirió que la hipoacusia de tipo transmisivo que aparece en las 

frecuencias graves puede ser por: 

 

1. El estrechamiento del meato auditivo externo, en los casos extremos, 

produce un elemento conductivo de pérdida de audición (Nager GT, 1975). 

Puede ser un simple estrechamiento (Davies DG, 1968), que puede progresar a 

una completa estenosis y requerir meatoplastia (Fowler EP, 1937) o pueden 

aparecer exostosis localizadas por cambios pagéticos en la pared del conducto 

auditivo externo (Kluyskens P y cols, 1965). 

 

2. El crecimiento concéntrico del hueso timpánico puede causar un 

decrecimiento considerable en el diámetro del annulus, con la consecuente 

relajación de la membrana timpánica. 

 

3. Otros estudios histopatológicos han mencionado el engrosamiento de 

la membrana timpánica como causa de hipoacusia transmisiva (Le Griffey, 1960), 

(Nager GT, 1975). 
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4. El espacio del oído medio puede estrecharse debido a la remodelación 

ósea y sus recesos pueden estar restringidos. Existe un estudio, en el que se 

describe un descenso del tegmen que obstruye los osículos (Nager GT, 1975). La 

neoformación ósea en la pared medial y lateral de la cavidad epitimpánica  

puede bloquear la cadena de huesecillos, pero es más probable que resulta una 

unión fibrosa de los osículos (Belal A y cols, 1974), (Desaulty A y cols, 1990), 

(Mehta R y cols, 2002), (Hans JP y cols, 2002). Es común observar una espícula de 

hueso pagético en el epitímpano anterior y puede incidir directamente sobre los 

osículos o ser el lugar de origen del tejido fibroso que fija la cabeza del martillo. 

El efecto de la EOP sobre las propiedades de transmisión de los osículos es 

incierta (Schucknecht HF, 1992), pero no debería ser grave. Sin embargo, si hay 

cambios fibróticos en las articulaciones osiculares, entonces los efectos pueden 

empezar a ser detectables. En ocasiones se hace mención a la calcificación del 

pliegue maleal anterior, pero se trata probablemente de una mala interpretación 

de la apófisis anterior del martillo, que se encuentra en alguna sección del 

temporal. Se conoce como síndrome de Goodhill la fijación atical del martillo y 

el yunque. Puede acompañarse ocasionalmente de la anquilosis estapedial 

constituyendo el síndrome de House (Goodhill V, 1960), (Goodhill V, 1967). 

Pueden sucederse alteraciones en la mineralización de los huesecillos (Evens RG 

y cols, 1975). 

 

Por otro lado la evaluación histológica de 26 huesos temporales de 16 

pacientes (Khetarpal U y cols, 1990) y un estudio clínico de 66 oídos de 33 

pacientes (Monsell EM y cols, 2009) no encontraron evidencia de lesiones en el 

oído medio que justificase la presencia de una hipoacusia transmisiva con gap 

vía aérea-vía ósea. Se ha propuesto que ocasionalmente en los pacientes añosos 

con EOP, puede producirse fijación del martillo (Davies B, 1968), (Dawes JD y 

cols, en 1974).  

 

En un caso clínico de la literatura se hace referencia a un paciente con 

EOP de larga evolución. Se realizó una timpanotomía exploradora en el oído 
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derecho que reveló la fijación del estribo, yunque y martillo. En la audiometría 

tonal liminar existía un importante gap vía aérea-vía ósea. Se realizó exéresis de 

toda la cadena osicular dejando únicamente el mango del martillo en el cual se 

colocó una prótesis que lo unía a la ventana oval. A pesar de la cirugía sólo se 

consiguió reducir el gap en 10-15 dB. Los autores concluyeron que la cirugía no 

parece ser universalmente recomendada como tratamiento en la hipoacusia 

transmisiva causada por la EOP (Ritvik MD y cols, 2002). 

 

En casos de extensa participación craneal de la EOP, puede aparecer un 

aumento importante del golfo de la yugular y entrar en contacto con otras 

estructuras del oído medio. Se cree que es debido a un aumento primario de la 

remodelación ósea aunque también puede actuar como factor favorecedor el 

aumento del flujo venoso (Nager GT, 1975), (Kennedy DW y cols, 1986). 

 

5. La fijación estapedial se produce en etapas avanzadas de la 

enfermedad y aparece en menos del 10% de los casos (Fleury P y cols, 1979). Se 

ha mencionado frecuentemente la similitud entre la otoesclerosis y la EOP 

(Jenkins GJ, 192), (Jenkins GJ, 1928). Sin embargo el hueso temporal y los estudios 

clínicos demuestran que las características histopatológicas y la clínica 

muestran escasa similitud. La edad de inicio de los síntomas y la zona de 

afectación de la cápsula ótica es diferente. La aparente resistencia del cartílago 

de la ventana oval en la EOP ofrece un contraste en el comportamiento con la 

otoesclerosis (Jenkins GJ, 1923), (Clemis JD y cols, 1967), (Lindsay JR  y cols, 1976),  

(Sorensen MS y cols, 2007).  

Existen 3 posibles mecanismos de daño de la función estapedial: 

a.- Afectación pagética de la platina, causando distorsión con o sin fijación 

b.- Afectación pagética de la ventana oval 

c.- Afectación de ambas (platina y ventana oval) con anquilosis ósea. 
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En la literatura reciente se ha encontrado un caso de un paciente en el 

que el hueso temporal derecho muestra cambios pagetoides en la región ántero-

medial de la cóclea, utrículo y paredes de los canales semicirculares. En este 

mismo hueso se encontró un foco de otoesclerosis en la región anterior de la 

ventana oval. A pesar de ello no está claro la relación entre ambas entidades, 

excepto que coexisten en el mismo hueso temporal (Wahab-Hamed AA y cols, 

2009). 

 

Sin embargo, otros estudios han concluido que los huesos temporales y 

estudios clínicos muestran que las características histopatológicas y el progreso 

clínico muestran relativa escasa similitud. La edad de comienzo de los síntomas 

y el área de la cápsula ótica que primero se afecta son diferentes en las dos 

enfermedades. La aparente resistencia del cartílago calcificado que bordea la 

ventana oval es reemplazado en la enfermedad de Paget en oposición a la 

otoesclerosis. Altmann, en el año 1967, constató mediante estudio radiográfico 

de 20 huesos temporales, la afectación de la platina en sólo 2 de ellos. 

 

Existen pocos estudios de pacientes con EOP que han sido sometidos a 

cirugía del estribo. Goodhill realizó una movilización del estribo en un paciente 

de 67 años con hipoacusia mixta de 2 años de duración y consiguió una mejoría 

moderada de la audición que persistió durante el tiempo (Goodhill V, 1960). 

Otro estudio reveló 5 casos de EOP con afectación del estribo, de los cuales 3 

mejoraron su audición durante un año pero sin cerrar completamente el gap  

vía ósea-aérea (Waltner J, 1965). Sparrow y Duval (Sparrow NL y cols, 1967) 

relataron 2 casos de pacientes con anquilosis del estribo por EOP. Uno de ellos 

fue sometido a una movilización del estribo, presentando una mejoría parcial 6 

años después de la cirugía y el otro paciente fue sometido a una 

estapedectomía, presentando una mejoría moderada, pero 8 meses después la 

hipoacusia se incrementó. Davies publicó un estudio con 2 casos de pacientes 

con EOP y anquilosis estapedo-vestibular consiguiendo en ambos casos un 

cierre parcial del gap tras la realización de una estapedectomía (Davies DG, 
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1968). Finalmente Sellars y cols, en el año 1975, presentaron 3 casos clínicos de 

pacientes con EOP y anquilosis estapedo-vestibular, que habían mejorado la 

audición tras una estapedectomía, aunque tampoco el gap se cerró 

completamente, como en los estudios anteriormente publicados. 

 

Los autores concluyeron que la probabilidad de una duración limitada 

en la mejora de la audición no es en sí misma una contraindicación para la 

cirugía del estribo y se consideraba que el paciente cuidadosamente elegido con 

hipoacusia por EOP no debe ser negado de los beneficios de este tipo de cirugía. 

 

6. El nicho de la ventana redonda también estará involucrada en una 

invasión generalizada de la cápsula ótica y su destrucción conlleva la presencia 

de hipoacusia transmisiva (Nager GT, 1975).  

 

7. En ocasiones la hipoacusia conductiva puede deberse a la obstrucción 

de la trompa de Eustaquio, por crecimiento concéntrico de hueso, pero existe 

escasa literatura que haga referencia a dicha alteración (Nager GT, 1975). 

 

8. También se ha propuesto que las microfracturas a nivel de la cápsula 

ótica, actuarían como una tercera ventana, a través de la cual se disiparía la 

energía del sonido transmitida por el estribo, fuera de la cóclea (Merchant SN  y 

cols, 2008). El fluido se mueve entre la ventana oval y la ventana redonda 

produciendo una diferencia de presiones que activa las células y la percepción 

del sonido. La microfractura en la cóclea constituiría una tercera ventana 

patológica que disminuiría la presión en el vestíbulo y una pérdida de audición 

de la vía aérea (Rosowski JJ y cols, 2004), (Mikulec AA y cols, 2004), (Chien W y cols, 

2007), (Rosowski JJ, 2007).     
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          Los mecanismos por los que la EOP produce hipoacusia neurosensorial, 

están lejos de ser claros y parecen probablemente de origen multifactorial. 

 

1. La afectación de la cápsula ótica en la EOP produce la hipoacusia 

neurosensorial (Kornfeld M, 1967), (Lindsay JR y cols, 1969), (Lithincum FH y cols, 

1975), (Lindsay JR y cols, 1976, (Milroy CM y cols, 1990)). La cápsula ótica, 

también conocida como hueso laberíntico, es el hueso que rodea el órgano del 

equilibrio y de la audición (cóclea y sistema vestibular), conocidos como 

laberinto membranoso.  

 

El hueso que conforma la cápsula ótica mantiene la estructura fetal en la 

edad adulta y la respuesta a estímulos patológicos difiere de las respuestas 

vistas en otros huesos (Gussen R, 1970).  

 

La cápsula ótica aparece como un hueso pálido y denso alrededor de la 

cóclea, vestíbulo y canales semicirculares que se diferencian del resto del hueso 

temporal. Radiológicamente, la cápsula ótica es más densa comparada con el 

resto del hueso temporal.  

 

Histológicamente, en la cápsula ótica, se distinguen tres capas óseas: la 

capa más externa denominada perióstica de hueso lamelar, como en el caso de 

los huesos largos; La capa más interna, cercana a la cóclea, a menudo 

denominada capa endóstica y en la mitad encontramos la capa endocondral de 

estructura única que está compuesta de células cartilaginosas calcificadas 

denominada globulli interoseo que son residuos de cartílago calcificado y que 

presenta escaso metabolismo.  

 

En otros huesos se produce una fagocitosis, pero no es así en la cápsula 

ótica. La cápsula ótica es una estructura ósea con escaso tejido medular y por lo 

tanto menos susceptible de ser lesionada en la EOP. La enfermedad de Paget 

del hueso temporal afecta la cápsula ótica en estadios avanzados de la 
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enfermedad. La cápsula ótica es atacada desde la capa más externa hacia la capa 

más interna (Davis DG, 1968), (Lindsay JR  y cols, 1969), (Gussen R, 1970), (Nager 

GT, 1975), (Proops D y cols, 1985). La capa perióstica es atacada en primer lugar, 

después la capa endocondral y finalmente la capa endóstica. Así que la EOP 

puede estar en contacto con la membrana interna del oído.   

 

El inicio de la EOP en la cápsula ótica, no se ha observado. La 

enfermedad de Paget normalmente comienza en hueso adyacente al hueso 

medular y como el hueso medular está ausente en la cápsula ótica adulta, ésta 

puede ser la razón por la que no se alcance este lugar.  

 

La dureza y resistencia de la cápsula ótica hace que la enfermedad 

acontezca en fases tardías en esta localización.  

 

Existe acuerdo en que la hipoacusia neurosensorial más severa en la 

enfermedad de Paget es la causada por la participación de la cápsula ótica  

cuando se afecta la capa endóstica (Kornfeld M, 1967), (Lindsay JR, 1969), 

(Lithincum FH y cols, 1975), (Lindsay JR y cols, 1976).  

 

Las microfisuras en la cápsula ótica se han sugerido como causa durante 

muchos años  (Mayer O, 1913), (Mayer O, 1928), (Fowler EP, 1937), (Lindsay JR y 

cols, 1967), (Gussen R, 1970), (Belal A y cols, 1974), (Khetarpal U  y cols, 1990), 

(Mikulec AA, 2004) que son el resultado del estrés que se produce por los 

cambios óseos de masa y densidad en esta enfermedad. Recientemente se ha 

observado que se suceden en mayores de 40 años. Indudablemente las fracturas 

ocurren con mayor frecuencia en los huesos pagéticos. Pueden ser vistas en el 

fondo del meato auditivo, pared coclear, ventana oval, porción descendiente del 

canal de Falopio y en el canal semicircular superior (Harada T y cols, 1981). Por 

otro lado, las fracturas cocleares pueden ser periféricas cuando envuelven la 

capa más externa, o pueden ser internas (Mayer O, 1917), (Fowler EP, 1937), 

(Lindsay JR, 1969), (Nager GT, 1975). Kornfeld anotó que cuando los cambios se 
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producen en la parte externa de la cóclea no se afecta el ligamento espiral ni la 

estría vascular. Sin embargo cuando se afecta la parte interna, se producen 

cambios severos (Mayer O, 1913), (Lindsay JR y cols, 1976), (Keleman G, 1977). La 

existencia de una fisura en la cápsula coclear favorece que el hueso pagético 

alcance la capa endóstica.  

 

La razón exacta de la hipoacusia causada por afectación de la cápsula ótica 

es incierta y se han postulado diversos números de causas: 

 

- Atrofia de la estría vascular. 

- Pérdida de células del órgano de Corti: un estudio mostró la pérdida de 

neuronas en la espira apical, que sin embargo están presentes en la 

senectud en pacientes libres de EOP, en contraste a la espira basal donde 

suele existir una gran pérdida (Ramsay HA y cols, 1993). También se ha 

podido observar la pérdida de células cilíadas en la espira basal y media. 

- Pérdida de células del ganglio espiral. 

Estos cambios degenerativos han sido comentados también en otros 

estudios (Lindsay JR y cols, 1967),  (Davies DG, 1968), (Nager GT, 1975), (Lindsay 

JR y cols, 1976), (Proops D y cols, 1985), (Wolfovitz A y cols, 2011), (Zatónski T y 

cols, 2012). 

 

2. Se ha sugerido que una de las causas de hipoacusia neurosensorial sea 

la liberación de sustancias tóxicas desde un foco invasivo, a los líquidos del 

oído interno. Estas sustancias pueden ser lisozimas liberadas desde los 

osteoclastos de un foco avanzado (Lithincum FH y cols, 1975), (Lindsay JR y cols, 

1967). 

3. Otra sugerencia más reciente son los cambios morfológicos en la cóclea 

(puede producirse una pérdida de densidad mineral en la cóclea), la atrofia de 

los receptores celulares, atrofia de las fibras nerviosas, células ganglionares y 

estría vascular pueden ser también causa de hipoacusia neurosensorial  (Lindsay 

JR y cols, 1967), (Wolfovitz A y cols, 2011), (Zatónski T y cols, 2012). El pinzamiento 
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de las paredes de la cóclea por un foco otospongiótico puede causar 

estrechamiento de la luz y distorsión de la membrana basilar. Esta interesante 

teoría, se basa en estudios histopatológicos de hueso temporal y en trabajos de 

un modelo coclear, en el que la amplitud de una onda, en una membrana 

basilar simulada, se ve reducida por la inserción de un discreto estrechamiento 

(Lithincum FH y cols, 1975). 

 

4. En la EOP existe un importante aumento en el número y diámetro de 

los vasos sanguíneos. La exuberante vascularización de un foco activo en la 

enfermedad, ha sido descrita repetidamente por los otohistologistas. Cada foco 

pagético desarrolla su sistema vascular más o menos independiente que 

aparece en varios lugares, desde los capilares arteriales de la cápsula ótica 

normal que drenan a nuevos capilares venosos que provienen de un foco 

pagético. En el año 1968, Ruedi, propuso que los shunts vasculares de hueso 

pagético, que revisten el conducto auditivo interno, pueden causar congestión 

venosa y ser responsables de la hipoacusia neurosensorial. Los nuevos vasos se 

introducen por canales habitualmente estrechos creados por los osteoclastos. 

Los shunts aterio-venosos producen una situación de anoxia en la estría 

vascular y como consecuencia disfunción del ligamento espiral (Mayer O, 1913), 

(Mayer O, 1928). Otros trabajos no fueron capaces de demostrar la presencia de 

shunts arterio-venosos (Lindsay JR y cols, 1967), (Rhodes BA y cols, 1972), 

(Lithincum FH, 1975), (Nager GT, 1975).   

 

Ya en el año 1913, Otto Mayer observó la llamativa  similitud histológica 

entre la otoesclerosis y la EOP. En la EOP existe un importante aumento en el 

número y diámetro de los pequeños vasos sanguíneos. La exuberante 

vascularización de un foco activo en la enfermedad de Paget ha sido descrita 

repetidamente por los otohistologistas.  

 

Varios estudios han demostrado que en los huesos temporales con 

enfermedad de Paget, cuyo endostio coclear había sido reemplazado por hueso 
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pagético, existían los típicos shunts entre el hueso pagético y los vasos cocleares, 

siempre situados en la pared de la espira basal de la escala timpani cerca del 

acueducto coclear. Si se introducen por estos canales estrechos, la congestión 

aumenta en mayor medida pudiendo causar probablemente hipoacusia 

neurosensorial (Kornfeld M, 1967), (Rüedi L, 1968). 

 

En un estudio se comprobaron cambios a nivel de la estría vascular en la 

enfermedad de Paget (Kornfeld M, 1967). Desde que se consideró la similitud 

histológica entre la otoesclerosis y EOP, sería razonable asumir que los cambios 

en el oído interno de la EOP serían similares a los de la otoesclerosis (Mayer O, 

1917), (Altmann F, 1967). El material de estudio eran 7 huesos temporales con 

EOP igualmente activa en todos los huesos. Sin embargo, la extensión de los 

cambios en los huesos temporales no fue la misma en todos los huesos. En 2 de 

los huesos el proceso se encontraba restringido a la capa perióstica de la cápsula 

ótica y había penetrado en la capa endocondral en una zona relativamente 

pequeña encontrándose intacta la capa endóstica. Los 5 huesos restantes 

presentaban una afectación severa de la cápsula laberíntica y el hueso anormal 

había alcanzado el endostio en varios puntos. La estría vascular fue normal en 

el primer grupo de huesos temporales en los que solo la periferia de la cápsula 

estaba envuelta. En todos los temporales del segundo grupo, la estría mostró 

diversas alteraciones: 

 

- El cambio más común era una inflamación circunscrita, en forma de 

engrosamiento plano o pedunculado. No existía diferencia estructural entre las 

dos formas. Los vasos sanguíneos presentaban una pared adelgazada, el 

endotelio se encontraba considerablemente inflamado y algunos de los vasos se 

encontraban rodeados por una fina red de fibras argirófilas. El epitelio de la 

estría vascular, a excepción de las células marginales bien preservadas, estaba 

comprimido o atrófico. Debido al desplazamiento de la membrana de Reissner, 

se alteró el punto de fijación al ligamento espiral en ambas cócleas (Schicker S, 

1958). 
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- Otro tipo de alteración encontrada fue la presencia de nódulos sólidos. 

Se trata de un engrosamiento difuso de la estría que por su carácter fibrinoso 

hacía pensar en un origen vascular. Realmente, se trataba de trombos que se 

lleva a cabo en una porción dilatada de la estría vascular. 

 

- Por otro lado se encontraron capilares cubiertos externamente por 

células marginales de la estría. Cambios similares fueron descritos previamente 

(Saxén A, 1939) y se interpretaba como infartos debido a la obliteración de los 

vasos sanguíneos por angioesclerosis en la estría vascular. Debido al aporte 

segmentario de sangre procedente de los focos, se producen lesiones en la estría 

vascular (Perlmann H y cols, 1955). La apariencia de la sustancia era sugerente de 

fibrina y granularidad azul del calcio (Rollin H, 1934), a pesar de los resultados 

negativos con la tinción de Kosse. Los nódulos sólidos azules están en una 

etapa avanzada en el desarrollo de los depósitos de calcio, donde un trombo 

masivo ha ocluído los capilares estriales.  

 

- La existencia de derivaciones entre los vasos sanguíneos del hueso 

pagético y los vasos sanguíneos del oído interno, se preveía debido a la 

similitud histológica entre la EOP y la otoesclerosis (Mayer O, 1913), (Keleman G, 

1977). Dichas conexiones anormales podían ser las responsables del aumento de 

flujo sanguíneo en la EOP de la misma manera en que lo hacen en la 

otoesclerosis, según lo propuesto por Rüedi (Ruedi L, 1968). Se estudiaron varios 

cortes histológicos de huesos temporales dañados por osteítis deformante en los 

que se observó el engrosamiento estrial, pero en este estudio no se evidenció la 

presencia de derivaciones. Con independencia de que el hueso pagético 

invadiese la cápsula coclear, los dos sistemas vasculares se mantuvieron 

aislados. Se podría entonces argumentar que los shunts se establecían en una 

fase activa de la EOP, pero más tarde, cuando el proceso se había cronificado, 

habían desaparecido, al igual que muchos shunts en la médula ósea. Se concluye 

finalmente que el único proceso patológico en los vasos de la estría es la 
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hialinosis, hallazgo constante en las porciones engrosadas. Muchos vasos 

dilatados estaban libres de hialinosis. La hialinosis es más probablemente una 

consecuencia de la dilatación capilar que la causa (Jorgensen M, 1961). Todos los 

cambios estriales se han desarrollado en estrecha proximidad al hueso pagético, 

que había alcanzado la capa endóstica de la cóclea. El hueso pagético llega a 

establecer la comunicación entre el hueso normal y el ligamento espiral. El 

autor destaca en este estudio, que la atrofia en la estría vascular podía causar 

alteración en la tensión en la membrana de Reissner. Una característica notable 

fue la ausencia de congestión de los vasos que drenan las zonas engrosadas. 

Pensaba que era paradójico que las alteraciones circulatorias causadas por la 

presencia anormal de hueso se desarrolle en la estría y no en los vasos 

profundos del ligamento espiral que están más próximos al hueso pagético que 

los vasos estriales. La explicación es la siguiente (Seymour J, 1960): los vasos 

estriales son más vulnerables porque la estría es metabólicamente diferente del 

ligamento espiral. 

 

5. También se ha sugerido como causa de hipoacusia neurosensorial el 

hidrops causado por la oclusión del conducto endolinfático y conducto coclear 

(Lindsay JR y cols, 1967), (Belal A y cols, 1980), (Liston SK y cols, 1984), (Teufert KB 

y cols, 2005). La obstrucción del acueducto coclear o de Cotugno, puede alterar 

su drenaje y causar disfunción de la estría vascular y ligamento espiral 

(Dimitriadis PA y cols, 2012). 

 

6.- Otra causa de hipoacusia neurosensorial es el estrechamiento del 

conducto auditivo interno, por crecimiento de hueso pagético o derivaciones 

vasculares (Fowler EP, 1937), (Griffey LE, 1960), (Davies DG, 1968),(Ruedi L, 1968), 

(Davies, 1970), (Nager GT, 1975), (Applebaum y cols, 1977), (Kanis JA, 1991),(Kanis 

JA, 1995), (Nager, 1993). Además, a lo largo de la enfermedad, se produce una 

rotación del peñasco del temporal que conllevaría una posición más vertical del 
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meato auditivo interno (Fowler EP, 1937), (Petasnick JP, 1969), (Nager GT, 1975), 

(Strauss M y cols, 1987).  

 

Pero un leve estrechamiento del CAI por aposición de hueso anormal no 

es suficiente para aumentar la presión craneal o la presión de los vasos 

sanguíneos contenidos en él. En el caso de una severa afectación craneal por 

enfermedad de Paget produce platibasia. El hueso temporal puede rotarse y el 

meato auditivo interno puede verticalizarse y en este caso las fibras del VIII par 

craneal podrían sufrir una elongación significativa (Fowler EP, 1937), (Tamari M, 

1942), (Griffey LE, 1960), (Petasnick JP, 1969), (Nager GT, 1975).  

 

 Monsell y cols, en 1995, midieron la correlación entre las dimensiones del 

CAI y el nivel auditivo para determinar si el estrechamiento del canal o 

compresión del nervio auditivo podrían producir hipoacusia entre los enfermos 

de Paget con afectación craneal. En este caso se realizaron potenciales evocados 

auditivos de tronco cerebral (PEATC) para encontrar evidencia de lesión 

retrococlear. Se midieron las latencias de las ondas I, II, III, IV y V y las 

amplitudes I, III y V. En este estudio, una respuesta anormal de los PEATC se 

interpretó como una afectación del nervio auditivo. Además se realizaron 

medidas con TAC del diámetro del CAI mediante un sistema tridimensional. Se 

seleccionó primero el plano axial e incluyó una sección del diámetro máximo 

que incluía el CAI, vestíbulo y porciones de la cóclea y laberinto vestibular. La 

línea de rotación entre el plano axial y coronal pasó a través del centro del CAI. 

En el paso 2 se mide la longitud, la mitad del diámetro y el diámetro mínimo 

del CAI en los planos axial y coronal (Monsell EM y cols, 1993). El más pequeño 

de los diámetros se utilizó para identificar los casos de compresión nerviosa. 

 

Un estudio, realizado en animales, demostró que aunque el modiolo y las 

áreas vestibulares presentaban zonas extensas de afectación por hueso 

pagetoide, no han demostrado ser suficientes para causar la hipoacusia 

neurosensorial (Melvin Strauss y cols, 1987). Ellos creían que existen pocos casos 
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que demuestren que el estrechamiento del CAI pudiese justificar la presencia 

de hipoacusia neurosensorial.  

En un caso clínico (Applebaum LE y cols, 1977) se demostró la presencia de 

un CAI estrecho e hipoacusia neurosensorial importante. Existía una severa 

degeneración de la división coclear del VIII par craneal que estaba muy 

deformado por la invasión del CAI por hueso pagetoide. La pobre 

discriminación auditiva hizo pensar que en este caso era altamente probable 

que existiese lesión retrococlear. 

 

7.- La concurrencia  del neurinoma del acústico y la enfermedad de Paget 

han sido anotadas (Page LK, 1972), (Nager GT, 1975), (Proops D y cols, 1985). La 

incidencia de schwannoma vestibular en la enfermedad de Paget es de un 0,9% 

en series de 517 individuos (Stewart TJ y cols, 1975), mucho mayor que en la 

población general cuya incidencia es del 0,002%. Al comprobarse una 

incidencia muy superior en la EOP de presencia de neurinoma del acústico 

requería una explicación. Si la mácula cribosa de los nervios vestibular superior 

e inferior se afecta por hueso pagético, los haces nerviosos son separados. Se ha 

sugerido que la separación de los haces nerviosos sea la causa. Algunos otros 

estudios no han encontrado evidencia de pérdida de audición retrococlear en 

las audiometrías, así que la mayor parte de los enfermos presentaban una 

hipoacusia neurosensorial coclear (Clemis JD y cols, 1967). 

 

8.- Otra de las causas de hipoacusia neurosensorial es la afectación del 

ligamento espiral (Allan AF, 1970). Como hemos comentado, cuando se produce 

afectación de la cápsula ótica, puede llegar a afectarse la capa endóstica de la 

misma que a su vez está en contacto con el ligamento espiral, que se halla 

situado lateralmente al laberinto  membranoso. Cuando el proceso avanza, el 

grosor del ligamento espiral se ve afectado. Puede producirse una degeneración 

quística del ligamento espiral en la EOP (Teufert KB y cols, 2005). Un hallazgo 

llamativo es la ruptura secundaria de la membrana basilar por atrofia severa del 



 64 

ligamento espiral. La capa de células que cubren el margen externo de la 

membrana basilar proporciona la evidencia de que la ruptura se produce antes 

de la muerte. Estas roturas pueden causar una profunda hipoacusia. Schucknet 

y cols, en el año 1966, afirmaron que dicha lesión se encontraba en más de la 

mitad de los pacientes con clínica detectable. 

 

          En un análisis diferente, Khetarpal y Schuknecht no pudieron mostrar la 

correlación histopatológica de 26 huesos temporales. Las manifestaciones 

patológicas que se estudiaron incluían: degeneración del órgano de Corti y de la 

estría vascular, microfracturas de la cápsula ótica, obliteración del conducto 

auditivo interno, anormalidades de la membrana timpánica, fibrosis de la 

cavidad timpánica, fijación de la cadena osicular y estenosis del conducto 

auditivo externo (Khetarpal U  y cols, 1990). Lo más destacable fue el hallazgo de 

que incluso en casos de hipoacusias severas, no hubo correlación entre el 

umbral de la audición y el número o la localización de las células ciliadas 

supervivientes. Además no se comentó evidencia de fibrosis o anquilosis de 

huesecillos que justificase la hipoacusia mixta en frecuencias graves. Khetarpal 

y Schukcnecht propusieron que “tanto los componentes conductivos y 

neurosensoriales de la hipoacusia en la enfermedad de Paget son causados por 

cambios en la densidad ósea, la masa y la forma que amortiguan la mecánica de 

movimiento del oído medio y el oído interno”. 

 

  2.1.2 Acúfenos 

 

Esta distrofia ósea puede ocasionar también acúfenos pulsátiles, 

producidos por un aumento en número y tamaño de los vasos. Existen 

múltiples shunts arterio-venosos que puede llegar a duplicar el flujo sanguíneo 

a la arteria carótida. La ligadura proximal de estos vasos, puede producir un 

alivio temporal de la sintomatología.  
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2.1.3 Sintomatología vestibular 

 

Los síntomas vestibulares son comunes en la EOP (Fowler EP, 1937), 

(Rosenkrantz y cols, 1952), pero se pueden pasar fácilmente por alto, por su leve 

intensidad, siendo más obvia la pérdida de audición. La incidencia de una 

historia positiva de vértigo se produce entre un 25-30% de los casos y es 

frecuente encontrar en estos casos evidencia radiográfica de alteraciones en el 

peñasco del temporal. La literatura no está clara en relación con el resultado de 

las pruebas calóricas. Un estudio encontró que la mayoría de los pacientes con 

EOP que referían vértigo en la anamnesis, presentaron una prueba calórica 

normal (Clemis JD y cols, 1967). 

 

La EOP, al igual que la otoesclerosis, puede afectar al órgano del 

laberinto de dos formas (Belal A y cols, 1980), (Liston y cols, 1984), (Santa Cruz S y 

cols, 1999):  

 

- Directa: cuando la zona de la cápsula ótica se ve afectada por la EOP. 

Las zonas de hueso afecto pueden envolver el acueducto del vestíbulo y 

comprimirlo, disminuyendo su capacidad reabsortiva o bien puede invadir el 

endostio, alterando las características químicas de la perilinfa y endolinfa y 

afectar así el flujo endolinfático. Las distintas formas de afectación directa del 

laberinto posterior, descritas en la literatura, son: 

 

- Las microfracturas en el laberinto vestibular han sido también 

documentadas como causa de afectación por EOP (Lindsay JR y cols, 

1967). 

 - Pinzamiento y compresión del VIII par craneal en su porción 

vestibular. 

-  Pérdida de fibras del nervio vestibular (Khetarpal U  y cols, 1990). 
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- Aparición de neurofibromas en los nervios vestibulares (Stewart 

TJ y cols, 1975). 

  

- Indirecta: debido a los cambios vasculares que producen los focos del 

Paget craneal, que pueden repercutir en el laberinto causándole una 

hipoperfusión o bien comprometiendo el retorno venoso endocraneal. Ello se 

debe a la isquemia producida por la redistribución del flujo sanguíneo hacia el 

hueso pagético. 

 

Applebaum y cols, en el año 1977, expusieron un caso de un paciente con 

EOP que presentó clínica recurrente de vértigo posicional paroxístico benigno 

(VPPB) en cuyo estudio histopatológico del hueso temporal se visualizó una 

masa basófila adherida a la cúpula del canal semicircular posterior (CSP) cuya 

apariencia recordaba a las otoconias. Existía degeneración de las fibras 

nerviosas del nervio singular de la ampolla del CSP.  

 

 

2. 2 Pruebas diagnósticas audiovestibulares en la EOP 

 

Al tratarse la EOP de una enfermedad ósea que puede afectar el peñasco 

del hueso temporal, y por tanto alterar secundariamente las estructuras 

contenidas en él, se realizarán diversas pruebas diagnósticas que nos permitirán 

valorar la función del oído medio y oído interno (laberinto anterior y posterior) 

y que se expondrán con más detalle en el apartado de Pacientes y Método.  
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II. HIPÓTESIS 
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          Como hemos descrito en el capítulo de la introducción, el crecimiento del 

volumen óseo que acompaña a la EOP puede comprometer estructuras vecinas. 

En el caso del sistema nervioso se han descrito alteraciones tanto del sistema 

nervioso periférico como del sistema nervioso central. Esto ocurre 

principalmente cuando la localización de las lesiones pagéticas están en 

vértebras y huesos craneales. La manifestación neurológica más frecuentemente 

descrita es la hipoacusia. Ello sucede especialmente cuando está implicado el 

peñasco del hueso temporal. En esta situación, pueden ocurrir manifestaciones 

cocleares (hipoacusia, acúfenos) y vestibulares (vértigo). 

 

La justificación del presente estudio es conocer si todos aquellos 

pacientes que presentan EOP con afectación craneal, deben ser estudiados 

desde el punto de vista otorrinolaringológico, mediante la realización de 

pruebas complementarias, dadas las alteraciones que se originan en el órgano 

auditivo y vestibular en el transcurso de la enfermedad.  

 

Por otro lado, el método más utilizado para conocer la extensión de la 

EOP es la gammagrafía ósea. No es descartable que pudieran existir 

alteraciones del aparato audio-vestibular responsables de patología en este 

órgano con lesiones mínimas mudas a la gammagrafía. Además estas 

alteraciones son frecuentes por encima de los 50 años, y de las manifestaciones 

observadas en los pacientes con EOP pudieran deberse a patología diferente de 

la lesión ósea pagética. 

 

Por estas razones hemos diseñado este estudio en el área de influencia de 

Salamanca, para estudiar las alteraciones audiovestibulares en los sujetos que 

padecen la EOP atendiendo a que presenten afectación craneal gammagráfica. 

 

El estudio se ha realizado en el área de influencia de nuestro hospital que 

tiene como característica especial incluir un foco de alta prevalencia de la EOP, 

ya descrito, el área de Vitigudino, en el noroeste de la provincia de Salamanca. 
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Nuestra hipótesis de trabajo es que: 

 

Las alteraciones audiovestibulares descritas en los pacientes con EOP se 

deben principalmente a la afectación ósea localizada en hueso temporal, son 

más frecuentes y diferenciables, desde el punto de vista clínico y de las 

maniobras y exploraciones específicas, de las observadas en otros sujetos de la 

misma edad. Estas alteraciones estarán más relacionadas con la localización que 

con la actividad, antigüedad y extensión de la enfermedad ósea. 
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III. OBJETIVOS 
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Para la confirmación de esta hipótesis, hemos diseñado este estudio 

prospectivo para evaluar la situación de la función audiovestibular en los 

pacientes con enfermedad de Paget con los siguientes objetivos: 

 

 

3.1 Objetivo Primario 

 

Conocer la frecuencia y características de las alteraciones cocleares y 

vestibulares en una muestra de pacientes con enfermedad ósea de Paget en 

relación con la afectación del hueso temporal y comparado con otros pacientes 

con afectación craneal sin afectación temporal, con pacientes con EOP sin 

afectación craneal y con la población sin enfermedad ósea de Paget. 

 

 

3.2 Objetivos Secundarios  

 

3.2.1. Estudiar las posibles causas estructurales de la hipoacusia 

relacionando las alteraciones audiométricas (hipoacusia transmisiva, mixta o 

neurosensorial) con las alteraciones que se visualizan en el TAC de peñascos. 

 

3.2.2.  Estudiar la relación de las manifestaciones audiovestibulares con 

los factores etiopatogénicos de los sujetos: hipertensión arterial, enfermedades 

metabólicas (diabetes mellitus, hipercolesterolemia e hipertrigliceridemia) y 

enfermedades hematológicas (talasemia). 

 

3.2.3. Conocer si existe una mayor susceptibilidad  a la lesión por 

fármacos ototóxicos. 

 

3.2.4. Evaluar la influencia de los antecedentes de timpanotomía 

exploradora por sospecha de otoesclerosis.  
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IV. DISEÑO EXPERIMENTAL: 

PACIENTES Y MÉTODO 
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4.1. Pacientes     

      

          Se ha realizado un estudio transversal de casos y controles de base 

hospitalaria para estimar el riesgo de padecer manifestaciones clínicas 

audiovestibulares, alteraciones en pruebas complementarias (audiometría tonal 

liminar, timpanometría, reflejo del estribo y videonistagmografía) y alteraciones 

radiológicas (Tomografía computarizada de hueso temporal). 

 

Al tratarse de un estudio de tipo casos y controles, se representa una 

estrategia muestral en la que de manera característica, seleccionamos a la 

población de estudio en base a la presencia (caso) o ausencia (control) del 

evento de interés. 

 

Se trata de un tipo de estudio observacional dado que el investigador no 

interviene en los hechos. Es el mejor método comparativo entre dos 

poblaciones, útil en enfermedades poco frecuentes y con un período de latencia 

largo, permitiéndonos, además, caracterizar de forma simultánea los efectos de 

una variedad de posibles factores de riesgo (variables) del problema que se está 

estudiando. 

 

El grupo de los controles estaba constituido por pacientes sin EOP, que 

acudieron a consulta de Otorrinolaringología por diversos motivos. Fueron 

seleccionados de modo secuencial. Se les sometió a una prueba analítica para 

detectar los niveles séricos de fosfatasa alcalina y así descartar la posibilidad de 

EOP en este grupo.  

 

Los casos fueron considerados enfermos, previamente diagnosticados de 

Paget en la consulta de Reumatología, que de la misma forma habían sido 

estudiados mediante criterios clínicos y de laboratorio. Se clasificaron según los 

resultados de la gammagrafía con Tecnecio 99, en pacientes con EOP sin 

afectación craneal y pacientes con EOP con afectación craneal,  dividiendo a los 
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enfermos de este grupo en aquellos que presentaban afectación del hueso 

temporal y aquellos que no presentaban afectación temporal. 

 

Tanto los casos como los controles fueron entrevistados para obtener 

información epidemiológica, clínica y farmacológica. Se realizó una exploración 

física en ambos grupos y posteriormente pruebas complementarias para 

finalizar el diagnóstico. 

 

4.1.1 Consideraciones éticas 

 

Para la realización de la entrevista epidemiológica se solicitó permiso al 

médico perteneciente al Servicio de Reumatología y al paciente, a quien se le 

informó inicialmente sobre el tipo de preguntas que se deseaba formular y se 

solicitó permiso para la realización de la exploración física y de las distintas 

pruebas complementarias. 

 

A lo largo de todo el proceso relacionado con el estudio se preservó el 

anonimato de los pacientes incluídos. La recolección, gestión y análisis de datos 

se realizó de acuerdo con las Normas de Buena Práctica Clínica (Normas de la 

buena práctica clínica. Guía Tripartita armonizada de la ICH). 

 

4.1.2 Sujetos experimentales 

 

Todos los sujetos en este estudio dieron su consentimiento informado de 

acuerdo a los procedimientos del Comité de Derechos Humanos y los 

principios de la Declaración de Helsinki.  

 

Los pacientes consintieron la realización de las pruebas complementarias 

mediante un consentimiento oral. Se trataba de pruebas que se realizaban de 

forma rutinaria a aquellos pacientes que acudían a consulta por síntomas 

similares. 
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Los grupos fueron los siguientes: 

 

Por una parte, se evaluó el grupo control, que eran enfermos libres de 

EOP. El tamaño muestral fue de 50 personas y estuvo constituido por 30 

hombres y 20 mujeres. 

 

Además se evaluó el grupo de los casos, constituido por pacientes con 

EOP. El tamaño muestral fue de 50 enfermos,  de los cuales 20 presentaban 

afectación craneal y los otros 30 pacientes no presentaban afectación craneal. A 

su vez se realizó una división en el subgrupo de los enfermos con afectación 

craneal distinguiendo aquellos pacientes con EOP que presentaban una 

afectación del hueso temporal, lo que suponían 7 casos, y los 13 restantes eran 

enfermos de Paget con afectación craneal sin afectación temporal. En relación 

con el sexo, 25 de ellos fueron mujeres y los 25 restantes fueron hombres. 

 

El diagnóstico de la EOP se estableció mediante criterios clínicos 

(presencia de dolor, artropatía, deformidad, fracturas, síntomas neurológicos 

por atrapamiento) pruebas de laboratorio, estudios radiológicos y 

gammagráficos.  

 

4.1.3 Criterios de inclusión para los casos 

 

En cuanto a los criterios de inclusión de los pacientes, como definición de 

caso, se incluyó en el estudio a aquellos pacientes diagnosticados en el hospital 

de la EOP. El protocolo diagnóstico de la EOP incluye: la presencia de síntomas 

en el paciente, deformidad ósea, elevación de los niveles séricos de fosfatasa 

alcalina, la presencia de osteoesclerosis u osteolisis en la radiografía simple y 

finalmente la realización de una gammagrafía con bifosfonatos marcados con 

Tc-99, que nos ofrece el diagnóstico y nos permite conocer la extensión de la 

enfermedad, y en este caso que mostrase afectación craneal gammagráfica 

indistintamente temporal o no.  
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Todos los pacientes que se incluyeron en el estudio, tuvieron la confirmación de 

su diagnóstico con la correspondiente tipificación radiológica de sus lesiones a 

través de la gammagrafía con Tc-99. Un solo radiólogo se encargó de realizar 

este diagnóstico con criterios uniformes y estandarizados para minimizar la 

variabilidad interobservador. 

 

No se establecieron límites en función de la edad ni del estadio clínico.  

El diagnóstico principal de EOP podía realizarse en diferentes servicios, que 

fueron remitidos posteriormente al servicio de Reumatología. Después se 

realizaron las pruebas complementarias oportunas y dependiendo del estadio 

de la enfermedad se instauró el tratamiento. 

 

No se pudo realizar historia clínica en todos los casos diagnosticados, 

por motivos de edad avanzada o deterioro cognitivo, por lo que algunas 

entrevistas fueron de escasa calidad y debieron ser desechadas. Se procuró en 

todo caso la identificación y la entrevista de estos pacientes para obtener el 

máximo de información, para la posterior evaluación de posibles sesgos de 

selección en la población de estudio final. 

 

Los sujetos con diabetes, hipertensión arterial, dislipemias 

(hipercolesterolemias y/o hipertrigliceridemias) e hipotiroidismo corregido por 

terapia sustitutiva hormonal o con antecedentes de exposición al ruido se 

incluyeron. 

 

4.1.4 Criterios de exclusión para los casos 

 

A priori los criterios de exclusión fueron los siguientes: 

 

- Enfermedad ósea sistémica que no cumpliese los criterios de EOP. 

- Cirugía previa de oído medio (salvo cirugía en la otoesclerosis). 
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- Aquellos pacientes que presentasen perforaciones timpánicas 

(centrales o marginales). En ellos no podrían realizarse las pruebas de 

función vestibular, que en el estudio actual están constituidas por las 

pruebas calóricas, ya que se precisa la irrigación con agua fría y agua 

caliente, y no se puede realizar en los casos en los que la membrana 

timpánica no esté íntegra. 

- Causas externas de hipoacusia como son otitis media crónica (simple 

o colesteatomatosa), enfermedad de Meniére o mastoiditis.  

- Paciente con alteraciones psiquiátricas que no puedan aceptar en 

plenas facultades la participación en dicho estudio. 

- Pacientes con EOP que no deseen participar en el estudio. 

 

4.1.5 Criterios de inclusión para los controles 

 

Se realizó la entrevista epidemiológica a un grupo de controles sin EOP 

conocida, que acudieron a consulta de Otorrinolaringología por diversas 

patologías entre las que no se incluía la afectación audiovestibular. 

 

Se descartó la posibilidad de EOP en este grupo mediante la realización 

de una analítica que midiese el nivel sérico de fosfatasa alcalina. El rango de 

normalidad de los niveles de fosfatasa alcalina eran 44-147 UI/L. Niveles 

superiores son altamente sugestivos de la presencia de EOP. 

 

La selección de estos controles se realizó conforme a los siguientes 

requisitos: 

- La población de reclutamiento debía ser la misma en edad y sexo que 

la de los casos. 

 

o Sexo y edad (+/- 5 años) similar a la de un caso 

o No tener criterios de exclusión 
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Se consultó la historia clínica para comprobar estas condiciones y se 

solicitó la aceptación del paciente para participar. Si era denegada se anotó el 

motivo y las siguientes variables: 

 

o Fecha 

o Edad y sexo 

Dicho paciente sería reemplazado por el siguiente paciente que acudiese 

consultando por el mismo motivo  y que cumpliese los criterios de selección. 

 

 

4.1.6 Criterios de exclusión para los controles 

 

- Aquellos pacientes que presentasen perforaciones timpánicas 

(centrales o marginales) ya que en ellos no podrían realizarse las 

pruebas de función vestibular, que en el estudio actual estarían 

constituidas por la pruebas calóricas, ya que se precisa la irrigación 

con agua fría y agua caliente, y no se puede realizar en los casos en 

los que la membrana timpánica está perforada. 

- Causas externas de hipoacusia como son otitis media crónica (simple 

o colesteatomatosa), enfermedad de Meniére o mastoiditis.  

- Paciente con alteraciones psiquiátricas que no puedan aceptar en 

plenas facultades la participación en dicho estudio. 

- Pacientes con EOP, o libres de dicha enfermedad, que no deseen 

participar en el estudio.  

- Pacientes, que por sus características, pudieran tener dificultad para 

la realización de la entrevista o condicionaran una mala calidad de la 

información recogida: 

 

 Pacientes con alteraciones psiquiátricas graves 

 Pacientes con retraso mental o deterioro cognitivo 
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 Enfermedades neurológicas degenerativas 

 Enfermedad cerebrovascular aguda 

 Tumores avanzados o con metástasis 

 

4. 2. Método 

 

4.2.1 Entrevista clínica 

 

Las entrevistas fueron realizadas por una persona entrenada, especialista 

en Otorrinolaringología y Patología Cérvico-facial. Tanto los casos como los 

controles estaban en condiciones físicas y mentales para escuchar y contestar 

correctamente  la entrevista y consintieron expresamente participar en el 

estudio antes de iniciarla. Se realizó una entrevista estandarizada mediante un 

cuestionario informatizado con apartados especializados. 

 

 4.2.1.1 Aspectos demográficos 

 

Se recogieron la edad y el sexo de los sujetos y su actividad profesional. 

 

 4.2.1.2 Antecedentes personales y familiares 

 

Se consultó sobre antecedentes personales y familiares sobre la misma y 

distintas patologías.   

 

- En cuanto a los datos personales se recogió información sobre 

antecedentes personales de índole general como son alergias medicamentosas 

conocidas, antecedentes cardiovasculares (hipertensión arterial, enfermedad 

coronaria, accidentes cerebrovaculares, isquemia en extremidades), 

enfermedades metabólicas (diabetes mellitus, dislipemia, hipotiroidismo e 
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hipertiroidismo), antecedentes tumorales (presencia de neoplasias previas y 

concomitantes) y enfermedades hematológicas previas (síndrome anémico, 

talasemias). Además se preguntó sobre los tratamientos farmacológicos que 

estaban siguiendo los pacientes en ese momento. De esta manera, sabíamos si 

estaban recibiendo la terapia sustitutiva para las distintas patologías. 

 

- También se recogieron los antecedentes personales de origen 

otorrinolaringológico. Fundamentalmente se hizo hincapié sobre aquellas 

patologías de tipo otológico como las infecciones óticas previas secundarias a 

otitis medias crónicas simples o colesteatomatosas, intervenciones quirúrgicas 

que afectasen al oído medio (perforaciones timpánicas centrales o marginales, 

otoesclerosis), e incluso patologías vestibulares que pudieran cursar con 

sintomatología similar a la EOP como es la enfermedad de Meniére. 

 

- Se consultó en todos los casos sobre la exposición mantenida a ruidos, 

trauma acústico. De ello derivaba la gran importancia de conocer la actividad 

profesional previa o en el momento en el que se realizó dicha entrevista. 

Podemos distinguir cuatro grados en el trauma acústico: (McBride I  y cols, 2001) 

 

1. Fase I (de instalación de un déficit permanente). Antes de la 

instauración de un déficit irreversible, se produce un incremento del umbral de 

aproximadamente 30-40 dB en la frecuencia 4 kHz. Tras el cese de la exposición 

al ruido mantenido, puede revertir el daño al cabo de los pocos días. 

 

2. Fase II (de latencia). Se produce después un periodo de latencia donde 

el déficit en los 4 kHz se mantiene estable, ampliándose a las frecuencias 

vecinas en menor intensidad e incrementándose el umbral entre 40-50 dB, sin 

comprometer aún la compresión de la palabra pero ya no hay reversibilidad del 

daño auditivo. Su descubrimiento reviste importancia en lo concerniente a la 

profilaxis. 
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3. Fase III (de latencia subtotal). Existe afectación de la frecuencia 4 kHz 

y también de las frecuencias vecinas, se produce un incremento del umbral 

entre 70-80 dB, acarreando por ende la incapacidad en la compresión de la 

palabra. 

 

4. Fase IV (terminal o hipoacusia manifiesta). Déficit auditivo vasto, 

que afecta todas las frecuencias agudas, con compromiso de frecuencias graves 

y un incremento del umbral a 80 dB o más. 

 

- Finalmente se hizo mención en un apartado a los antecedentes de 

exposición a fármacos ototóxicos. Antiguamente era más frecuente el uso 

indiscriminado de antibióticos y antiinflamatorios no esteroideos en el 

tratamiento de las infecciones. Por lo tanto, dada la edad avanzada de la 

muestra que ocupaba nuestro estudio, resultó importante consultar sobre 

hipoacusias secundarias debidas fundamentalmente al uso de aminoglucósidos 

o de otros fármacos como el ácido acetilsalicílico. 

 

 

 4.2.1.3 Anamnesis 

 

La anamnesis es una fase primordial en el estudio. Se realizó una historia 

clínica en la que se consultó por síntomas a nivel de la esfera 

otorrinolaringológica, tanto cocleares como vestibulares. 

 

- Consultamos a los pacientes por la presencia de otodinia y otalgia. 

Dada la elevada edad de los pacientes que componían la muestra del estudio, 

era necesario destacar otalgia derivada de afectación de la articulación 

témporomandibular. 

 

- Se preguntó a los pacientes por la existencia de procesos otorreicos.  
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- Se preguntó si existía hipoacusia. Se consultó si se había instaurado 

progresivamente o de forma brusca. Cuál fue el tiempo de evolución. Si la 

pérdida auditiva era bilateral ó unilateral y si era simétrica o asimétrica. 

Finalmente se preguntó si el paciente era portador o no de audioprótesis. 

 

- El siguiente síntoma por el que se consultó fueron los acúfenos y las 

características de los mismos, como su localización, tonalidad, intensidad y 

características (si era pulsátil o contínuo). La anamnesis también nos 

proporcionó información sobre la antigüedad del acúfeno y las circunstancias 

de aparición y el perfil evolutivo del mismo al igual que los factores que 

pudiesen modular su percepción. 

 

- La anamnesis incluía los síntomas vestibulares. El paciente debía 

precisar las características del vértigo, su duración, su carácter rotatorio o la 

sensación de inestabilidad que percibía, la frecuencia de las crisis de vértigo, la 

coexistencia de signos auditivos (hipoacusia, acúfenos, plenitud ótica) y de 

cefalea y/o pérdida de conocimiento. 

 

 

 4.2.1.4. Exploración Física 

 

Se realizó una exploración otorrinolaringológica completa. 

- En todos los casos se realizó una inspección del pabellón auricular y 

del conducto auditivo externo como primer paso en busca de malformaciones. 

Así mismo una cicatriz a nivel del pliegue retroauricular puede indicar una 

timpanoplastia previa. 

 

- Se realizó otoscopia a todos los pacientes con microscopio que nos 

permitió valorar la membrana timpánica y el conducto auditivo externo con el 

objetivo de buscar una perforación del tímpano (que contraindica la prueba 
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calórica con agua), signos de otitis media aguda o crónica, signos de aplasia del 

oído o antecedentes quirúrgicos. 

 

- Posteriormente una rinoscopia anterior, para valorar posibles 

dismorfias septales y  faringoscopia para realizar una revisión a nivel de 

cavidad oral y orofaringe. 

 

- Se realizó nasofibrolaringoscopia para descartar patología en 

rinofaringe, orofaringe, hipofaringe y laringe. 

 

- Finalmente para descartar patología en el órgano del equilibrio se 

realizó una exhaustiva exploración vestibular: 

 

- La prueba de Romberg: Nos permitía estudiar la regulación motora de 

la posición estática en dos condiciones: ojos abiertos y ojos cerrados. Para 

aumentar la sensibilidad de la prueba, además, se llevó a cabo la maniobra de 

Jendrassik. Los resultados normales son una estabilidad de la posición. Se 

consideró dentro de la normalidad normal pequeñas oscilaciones cuyo ángulo 

no debía sobrepasar 2°. Si existía afectación vestibular, el paciente rotaba hacia 

el lado del vestíbulo anormal. En caso de afección del sistema nervioso central, 

la inestabilidad del paciente se acentúa también con la oclusión palpebral. 

 

- La prueba de la marcha ciega sin desplazamiento o también 

denominada Fukuda: Un resultado normal era la estabilidad de la marcha, con 

una discreta rotación inferior a 60 u 80°. Un resultado patológico era la rotación 

superior a 80°, generalmente hacia el lado del déficit vestibular. Una  desviación 

hacia el lado opuesto podía indicar un síndrome de recuperación. La 

lateropulsión en la prueba, sin rotación, podía corresponder a una disfunción 

otolítica. 
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- La prueba de la marcha ciega con desplazamiento: El resultado normal 

era una ausencia de desviación. El principal resultado patológico era una 

desviación hacia el lado del déficit vestibular, con una marcha en «estrella». La 

lateropulsión refleja sobre todo un déficit otolítico, como se observa en la 

neuritis vestibular y en los síndromes bulbares. En el síndrome de recuperación, 

la desviación ocurre hacia el lado opuesto. En la patología cerebelosa se 

constata una marcha pendular.  

 

- En la prueba de los índices también denominada Barany: El resultado 

normal era la ausencia de desviación al cabo de 10 a 20 segundos. El resultado 

patológico era una desviación de por lo menos 2 a 3 cm en 10 a 20 segundos. 

 

- Una parte muy importante dentro de la exploración vestibular consistía 

en el análisis del nistagmo. El nistagmo se define por su dirección, su 

intensidad y su forma. La dirección del nistagmo se define por el sentido del 

movimiento rápido. Puede ser derecho, izquierdo, superior o inferior, 

geotrópico o ageotrópico. La intensidad del nistagmo se define en tres grados. 

 

Se define el nistagmo espontáneo como un nistagmo observado  

generalmente con las gafas de Frenzel en la mirada de frente. Este nistagmo 

siempre es patológico. En el individuo normal, podían aparecer algunas 

sacudidas nistágmicas en la mirada lateral extrema, a partir de 50° de mirada 

excéntrica, dirigida hacia el lado de la mirada. Bate hacia la izquierda en la 

mirada hacia la izquierda, hacia la derecha en la mirada hacia la derecha y hacia 

arriba en la mirada hacia arriba. Este nistagmo se considera fisiológico. 

 

- También se realizó el estudio de movimientos oculares en sacadas. Se 

solicitó al paciente que siguiese con la mirada unos puntos luminosos que 

alternaban en el plano horizontal y luego en el plano sagital. Deben observarse 

ambos ojos fijando la mirada sobre la raíz nasal del paciente y apreciando en su 
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propio campo visual periférico la velocidad de los ojos del paciente. En este 

caso, el ojo lento es el patológico. 

 

- Otra de las pruebas que se realizaron fue el nistagmo inducido por 

agitación cefálica también denominado “head shaking test”. Cuando existía 

patología vestibular, podía dar  lugar a la aparición de un nistagmo espontáneo 

de corta duración. El nistagmo de agitación cefálica es consecuencia de la 

asimetría entre los dos vestíbulos (derecho e izquierdo) y de la asimetría de las 

entradas vestibulares en el mecanismo central de almacenamiento de velocidad. 

Es horizontal en el caso de lesión periférica. Si es disarmónico o de dirección 

vertical, sugiere origen central. 

 

- Finalmente se realizó la maniobra oculocefálica también denominada 

“head thrust test”. En este caso, nos colocábamos frente al paciente y le 

pedíamos que mantuviese enfocada la punta de nuestra nariz y de forma brusca 

le girábamos la cabeza a la derecha y observábamos lo que sucedía. De la 

misma forma se realizó la prueba hacia la izquierda. Si el reflejo vestíbulo-

ocular no estaba alterado, los ojos permanecían enfocados sobre nuestra nariz 

sin movimiento. Si existía una deficiencia del reflejo vestíbulo-ocular durante el 

movimiento hacia el lado deficitario, los ojos no podrán mantenerse sobre el 

punto de enfoque y aparecerá una sacada de corrección. 

 

 

4.2.2 Pruebas complementarias audiovestibulares 

 

Tras realizar la exploración física se realizaron pruebas complementarias 

al paciente para finalizar el estudio. Por un lado se evaluó la función coclear 

mediante la realización de una audiometría tonal liminar, una timpanometría y 

la obtención del reflejo estapedial. También se realizó una videonistagmografía 



 90 

para valoración de la función de ambos vestíbulos, estudiando como único 

resultado representativo en el estudio presente las pruebas calóricas. 

 

-La audiometría tonal liminar tenía por objetivo determinar los 

umbrales audiométricos absolutos de un paciente durante estimulaciones 

tonales. 

 

Antes de realizar un audiograma tonal, el audiometrista debió 

asegurarse de la integridad del conducto auditivo externo. El examen estándar 

comprendía la determinación de los umbrales audiométricos en conducción 

aérea (CA) para las frecuencias de 128 a 8 192 Hz, por paso de una octava o una 

semioctava. El examen continuó  con la conducción ósea (CO) para las mismas 

frecuencias, salvo en la frecuencia de 8000 Hz, en la cual no se explora la vía 

ósea. 

 

En el estudio de la vía aérea, el examen debía comenzar por el oído 

menos sordo. La primera frecuencia probada era la frecuencia 1 024 Hz. Las 

primeras intensidades de estímulo debían ser fuertes, con el fin de que el 

paciente comprendiese correctamente el principio de la prueba. La búsqueda 

del umbral se realizó mediante el método de intensidad decreciente: el estímulo 

comienza por intensidades sonoras fuertes que van disminuyendo hasta la 

desaparición de la señal. Para el paciente este método es más sencillo. Las 

frecuencias probadas son, a partir de la frecuencia de 1 024 Hz, las frecuencias 

agudas (2 048 a 9 192 Hz) y después las frecuencias graves (512 hasta 128 Hz). 

Posteriormente se realizó estudio de la vía ósea. La técnica de búsqueda de los 

umbrales es idéntica a la empleada en la conducción aérea.  

 

El examen de conducción ósea debía completarse sistemáticamente con 

una prueba de Weber para las frecuencias de 256 a 4 096 Hz.  
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El vibrador se colocó sobre la frente y la intensidad de estímulo se fija entre 15 y 

20 dB por encima del umbral de la percepción de los sonidos. El paciente debe 

indicar el lado en el que percibe el sonido. La prueba de Weber debía ser 

perfectamente coherente con el audiograma realizado. Una discordancia entre 

estos dos parámetros requiere la búsqueda de un error de enmascaramiento. La 

estimulación de un oído puede producir un estímulo del oído opuesto cuando 

el sonido sobrepasa 60 dB en conducción aérea y cualquiera que sea la 

intensidad de estímulo en conducción ósea. En conducción aérea se debe 

realizar siempre enmascaramiento. El tipo de enmascaramiento que se utilizó se 

basa en el empleo de un ruido blanco cuyo delta de ensordecimiento era de 15-

20 dB. Si el Rinne del oído que debía enmascararse era importante (superior a 

45 dB con ruido blanco), era necesario realizar una prueba de Rainville. 

 

- La timpanometría midió las variaciones de impedancia del oído 

medio en el transcurso de variaciones de presión aplicadas en el conducto 

auditivo externo. La timpanometría permitió comprobar simultáneamente la 

mecánica del tímpano, de la cadena de los huesecillos y de las cavidades del 

oído medio. La curva obtenida es el timpanograma. En la práctica clínica 

distinguimos 5 tipos de curvas: A, As, Ad, B y C (Gates GA y cols, 1986), (Melcher 

JR y cols, 1996): 

 

- Curva A: curva con techo normal, en forma de pagoda. Máximo de 

distensibilidad entre +50 y -100 mm de agua. Indica que el sistema 

tímpanoosicular funciona con normalidad. 

- Curva As: pico centrado pero con una admitancia muy baja. Indica 

rigidez en el sistema tímpanoosicular. 

- Curva Ad: pico centrado con distensibilidad muy marcada. Indica 

una desconexión de la cadena osicular. 

- Curva B: curva aplanada. Indica la inexistencia de aire en el oído 

medio. 
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- Curva C: curva desplazada a presiones negativas. Indica mal 

funcionamiento tubárico. 

 

 

 

 

 

Fig. 7 Curvas de timpanometría. Clasificación de Jerger  

(Tomado de www.audiology.wordpress.com) 

 

 

El aparato utilizado es el impedanciómetro (modelo GSI-33 Middle Ear 

Analyzer). La sonda debía ser insertada de forma hermética en el conducto 

auditivo externo, comprobándose la ausencia de fugas. 

 

- Estudio del reflejo estapedial: Este reflejo está desencadenado por un 

estímulo sonoro, suficientemente intenso, que provoca una contracción bilateral 

del músculo del estribo y que limita el hundimiento del estribo en las cavidades 

del oído interno. El impedanciómetro proporcionaba los estímulos acústicos, 

con la posibilidad de estudiar varias frecuencias e intensidades. 

 

- Se realizó la videonistagmografía como método de registro de análisis 

del nistagmo que representa la respuesta vestíbulo-óculo-motora principal.  
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Para  esta  prueba  fue  preciso  seguir  una serie de recomendaciones. En 

particular, debía quedar claro qué medicaciones toma el paciente y qué 

medicaciones ha tomado el día antes de la prueba (tranquilizantes, 

antihistamínicos, hipnóticos, tratamientos antivertiginosos, antigripales y 

anticatarrales) que deben ser suspendidos al menos dos días antes de la 

exploración y había que asegurarse de que no existiese infección en el oído 

externo y de que la membrana timpánica estuviese íntegra. 

 

El paciente debía acudir en ayunas para la realización de la prueba 

y era especialmente importante evitar la ingesta de alcohol y café en los dos 

días antes. No se debía fumar cinco horas previo a la realización de la prueba, 

dada la interferencia de la nicotina con el sistema óculomotor y vestibular, tanto 

central como periférico que puede determinar la aparición de un nistagmo 

vertical superior y una modificación en el reflejo vestíbulo-óculo-motor 

caracterizada por un aumento de la frecuencia y disminución de la amplitud 

del nistagmo rotatorio. 

 

La prueba se realizó en una habitación en total oscuridad y con los ojos 

abiertos para minimizar al máximo la iluminación y evitar la supresión visual 

con el paciente en decúbito supino con la cabeza elevada sobre la horizontal, 

formando un ángulo de 30 º sin flexionar el cuello.  

 

El paciente era portador de una máscara cerrada, que sirve para anular la 

fijación visual, haciendo el papel de unas gafas de Frenzel en las que las lentes 

de exploración son sustituidas por las cámaras de vídeo situadas frente a los 

ojos.  

Era necesario una fuente de infrarrojos con el objeto de iluminar el ojo. 

 

La calibración que  se  realizaba previamente al estudio sigue  un sistema 

de ajuste que simplifica significativamente el cálculo de la intensidad del 

nistagmo y es un método doble de calibración: eléctrica y biológica. La primera 
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consistía en que la señal emitida por el sistema de registro de valores posea un 

valor determinado de deflexión en la línea de base. A continuación, se realizó la 

calibración biológica, en la que se le pide al paciente que dirija la mirada entre 

dos puntos fijos alternativamente, de tal manera que, entre los dos, el ojo tiene 

que realizar un movimiento angular específico de 10-20 º.  

 

          Entre los artefactos destacó el parpadeo. Era necesario advertir y 

mantener en alerta al paciente sobre dicho fenómeno, que, voluntariamente, 

podía eliminarse en la gran mayoría de los casos. Se le recordó al paciente que 

durante la realización de la prueba debía permanecer con los ojos abiertos, 

pudiendo cerrarlos en los períodos en los que se realicen descansos durante la 

prueba. 

 

La videonistagmografía (modelo Ulmer) consta a su vez de la realización 

de diferentes pruebas, que fueron realizadas a cada paciente: 

 

- A. Estudio de la motilidad ocular extrínseca que incluía las sacadas 

y el seguimiento. 

 

1. Las sacadas constituyen una gran variedad de movimientos 

oculares rápidos, caracterizados por una primera parte o pulso que mueve el 

ojo rápidamente a una nueva posición seguido de un segundo movimiento que 

mantiene el ojo en dicha posición. La prueba se realizó pidiendo al paciente que 

fijase la vista entre dos puntos alternativamente. Era muy importante que el 

paciente dirigiese la mirada hacia los objetivos visuales sin mover la cabeza, 

porque de esa forma resultaría la aparición de sacadas de baja amplitud.  

 

Las sacadas podían clasificarse en fijas, cuando el desplazamiento 

entre dos puntos es idéntico y aleatorias cuando el desplazamiento varía entre 

dos puntos. 
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Antes de comenzar la evaluación del registro era muy 

importartecerciorarse de que la prueba se había realizado de manera óptima, ya 

que factores como el nerviosismo, estado de alerta, sedación e incluso la propia 

postura, podían invalidar el estudio.              

 

2. El seguimiento que constituye un reflejo cuyo estímulo es el 

movimiento de la imagen sobre la superficie de la retina, para así permitir una 

visión correcta del mismo siempre que el desplazamiento sea inferior a 2º/s. 

Durante la prueba, el paciente se encontraba sentado con la cabeza fija en un 

ambiente de total oscuridad, en el cual se le pide que siga con la vista un punto 

que se desplaza frente a él, que describe un movimiento sinusoidal. Desde el 

punto de vista cualitativo se valoró el aspecto de la sinusoide que genera el 

paciente, que debía ser lo más parecida a la representación gráfica del estímulo. 

El paciente fue avisado previamente de evitar parpadeo, así como de que debía 

presentar atención ya que la falta de la misma podía alterar el resultado de la 

prueba. 

                

- B. Posteriormente se estudió el nistagmo espontáneo, constituido por 

el registro de los movimientos oculares en ausencia de estímulo vestibular ni 

visual. Es importante definir que se habla de nistagmo espontáneo cuando 

aparece en la posición primaria de la mirada con el paciente sentado. 

 

A la hora de registrar el nistagmo, era muy importante considerar la 

posición de una mirada. Era importante mantener un cierto nivel de alerta 

durante la prueba, pidiendo al paciente que cuente números, conversando 

mientras se le indicaba lo que tiene que hacer. 

 

-  C. Después se analizó el nistagmo de posición. En esta prueba se valoró 

la acción de la gravedad en los receptores vestibulares en una serie de 

posiciones concretas y en condición estática. Las posiciones que se estudiaron 

fueron las siguientes: 1) decúbito supino con el cuerpo horizontal a la misma 
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altura que la cabeza, 2) decúbito lateral derecho, 3) decúbito lateral izquierdo y 

4) la hiperextensión cefálica. En todos los casos era muy importante hacer 

mención de que los cambios de postura deben realizarse lentamente, evitando 

la influencia del desplazamiento en el registro.  

 

En cada una de las posiciones se determinó la existencia o no del 

nistagmo, su intensidad medida como valor de fase lenta media y su dirección. 

Los errores en la prueba venían determinados por una mala realización de la 

técnica, como era el hecho de comenzar el registro rápidamente una vez que se 

adopta la postura en estudio, con lo que aparecía un nistagmo derivado de la 

movilización del paciente y también por una mala preparación del paciente, 

que podía hacer perder la alerta necesaria para evitar la supresión del nistagmo 

o que el paciente lleve los ojos hacia uno de los dos lados. 

 

- D. También se realizó la maniobra de Dix-Hallpike donde se valoró la 

existencia de un nistagmo de posicionamiento, que se traduce en la respuesta 

vestíbulo-óculo-motora durante el cambio de posición y que debe ser 

claramente diferenciado del nistagmo de posición. 

 

Si durante el registro se observaba nistagmo, se repetía de nuevo la 

maniobra hasta que desapareciese la sintomatología vestibular o el nistagmo, 

para comprobar el fenómeno de fatiga. Una vez terminada la prueba sobre ese 

lado, se determinó el mismo procedimiento sobre el lado contrario.  

 

En el registro se comprobó la existencia de una respuesta nistágmica. En 

caso de que éste apareciese,  debían estudiarse una serie de características como 

son: latencia, sentido, fatigabilidad y el nistagmo de recuperación. 

 

- E. Las pruebas calóricas tienen como objetivo la estimulación del 

receptor vestibular de los conductos semicirculares laterales de cada lado a 

diferentes temperaturas, lo cual genera una respuesta nistágmica que permite 



 97 

determinar la actividad refleja desde cada oído, así como su integración en el 

SNC. Permite explorar cada oído por separado e inducir en él el reflejo 

vestíbulo-óculo-motor. 

 

Las limitaciones para la movilización cervical debían ser valoradas antes 

de la realización del estudio con el objeto de evitar ciertas maniobras que 

podrían tener consecuencias desagradables en algunos pacientes. 

 

Otro aspecto muy importante era la condición sensorial y anatómica del 

ojo, motivo por el cual se debía realizar un estudio de la frecuencia nistágmica 

mediante gafas de Frenzel o con la VNG. 

 

Un grupo de pacientes que merecían especial atención eran aquellos en 

los que, por su grado de sordera, era conveniente tener a su disposición 

material escrito, que les hiciese comprender el objeto y procedimiento del 

estudio. 

 

La prueba se realizó en una habitación con oscuridad. La posición del 

paciente era muy importante, pues se debe posicionar al paciente con la cabeza 

elevada sobre la horizontal a 30º pero sin flexionar el cuello. 

 

A continuación se procedía a irrigar uno de los oídos con agua a 44 º C y 

luego el otro oído a idéntica temperatura para posteriormente pasar al primero 

oído con agua a 30 º C, y terminando con el contrario a dicha temperatura.  

 

 El paciente debía realizar alguna actividad mental que permitiese evitar 

el fenómeno de supresión central de la respuesta, como por ejemplo conversar 

con la persona que realizaría el estudio. Para continuar con la siguiente 

estimulación, podía utilizarse como criterio la ausencia de clínica vestibular, o 

más recomendable aún la desaparición de la respuesta nistágmica.  A lo largo 

de la prueba y en cada estimulación se debía suprimir el nistagmo calórico y 
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ello se conseguía presentando un estímulo luminoso (dentro de la máscara) o se 

retiraba la máscara del que no registraba y se le pedía al paciente que fijase la 

vista en un punto. Se recomendaba realizar el estudio en las cuatro irrigaciones, 

para evitar un sesgo inadecuado de paresia canalicular o preponderancia 

direccional si se hacía en un solo oído o con temperaturas diferentes.  

Finalmente, con el valor de la velocidad de la fase lenta máximo o con el 

promedio de la velocidad de la fase lenta de los nistagmos en el período de 

culminación se confeccionó el resumen gráfico y cuantitativo en la prueba. La 

gráfica de Frey de la velocidad de la fase lenta del nistagmo, es una derivación de 

la mariposa de Clausen.  En ella se transcribían los resultados obtenidos para el 

oído derecho y para el oído izquierdo. 

 

 

 

 

Fig. 8 Representación de la prueba calórica (Tomada de Manual de VNG Ulmer) 
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      4.3      Pruebas complementarias radiológicas 

 

          Se realizó en primer lugar una gammagrafía ósea para conocer los focos 

de captación provocados por la EOP. Es la exploración de elección ante la 

sospecha radiológica de la enfermedad, ya que permite definir con seguridad el 

mapa esquelético afectado, con una irradiación menor que con los estudios 

radiológicos anteriormente empleados. La utilización sistemática de la 

gammagrafía ha reducido los casos monostóticos a un 7,5 %. Esta prueba se 

realiza previamente a la exploración otorrinolaringológica, cuando el paciente 

ya es diagnosticado de EOP por parte del Servicio de Reumatología. Además 

nos permite realizar un seguimiento de la enfermedad. 

 

Este procedimiento de radiología nuclear, utiliza una pequeña cantidad 

de una sustancia radiactiva llamada radionúclido, que se acumula en las áreas 

donde el metabolismo óseo está alterado o donde existe un crecimiento óseo 

anormal. En este caso en concreto, el radionúclido o trazador que se utiliza es el 

difosfonato de tecnecio. Éste, emite una radiación gamma que es captada por 

un escáner que procesa la información y la  transforma en una foto. Las áreas en 

las que se concentra el radionúclido son “zonas calientes” y ello se debe al 

aumento del metabolismo o actividad celular. 

 

          Se colocó una vía intravenosa, generalmente en la mano o en el brazo para 

inyectar el radionúclido. Durante la prueba, el radionúclido se concentra en el 

tejido óseo durante 1 a 3 horas.  Durante el período de espera, se solicitó al 

paciente que bebiese agua para eliminarlo del tejido óseo. Posteriormente, 

cuando se ha producido la concentración del radionúclido en tejido óseo, se 

debe eliminar el contenido de la vejiga porque puede artefactar la prueba. 

 

Finalmente, el escáner se moverá lentamente sobre el cuerpo del paciente 

varias veces, para detectar los rayos gamma emitidos por el radionúclido en el 

tejido óseo.  
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           El rastreo se realiza habitualmente en cuatro fases que son: 

 

- Primera fase o angiograma con radionúclidos: en el primer minuto 

tras la inyección. Se obtienen imágenes cada dos segundos que 

muestran las imágenes del trazador distribuidos por los vasos 

sanguíneos principales. 

- Segunda fase o rastreo de “pool vascular”: entre el primer y tercer 

minuto tras la inyección del radiofármaco; se detecta actividad a nivel 

del espacio vascular y extravascular (partes blandas) antes de ser 

captado por el hueso. 

- Tercera fase o rastreo óseo estático: se produce a las 2 o 3 horas tras la 

introducción del radiofármaco y revela su distribución en el hueso. 

Esta fase puede dividirse en 2 etapas, en la primera el isótopo difunde 

pasivamente a través de los capilares óseos, mientras que la segunda, 

el radionúclido se concentra en el hueso. 

- Cuarta fase: imagen estática a las 24 horas de la inyección del 

radionúclido. 

 

          En segundo lugar se realizó una TAC de peñasco de temporal a todos los 

pacientes que presentaron afectación craneal gammagráfica. Las estructuras que 

se tuvieron en cuenta en la realización de la TAC fueron: 

- cadena osicular 

- cápsula ótica 

- canal de Falopio 

- vestíbulos y canales semicirculares 

- cóclea  

- conducto auditivo interno 

 

          En un primer paso, se seleccionaron dos planos perpendiculares de las 

imágenes de la TAC (axial y coronal), a partir de los datos en tres dimensiones 
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utilizando un software de análisis digital de imágenes. Se seleccionó en primera 

instancia el plano axial que incluía una sección del diámetro máximo en todo el 

conducto auditivo interno. En esta imagen también se incluyeron el vestíbulo y 

regiones de los laberintos coclear y vestibular. La línea de rotación entre los 

planos axial y coronal fue la línea que pasó por el centro del conducto auditivo 

interno. 

           En un segundo paso, se midieron la longitud, el diámetro medio de 

longitud y el diámetro mínimo del conducto auditivo interno en los planos 

axial y coronal. La medición de las dimensiones del conducto auditivo interno 

se llevó a cabo con el procesamiento digital de imágenes. Finalmente, se 

realizaron los cálculos del promedio (tanto axial como coronal) de longitud y 

diámetro medio, para simplificar el análisis de datos. 

 

          Se realizó el estudio de forma independiente para el oído derecho e 

izquierdo. Se tomaron de 30 a 50 imágenes con un grosor de corte de 1 mm en 

la región temporal de cada sujeto en el plano axial. 

 

          El análisis de las imágenes se llevó a cabo a través de un software con un 

algoritmo de interpolación que se utilizó para traducir los datos de las 

imágenes. 

 

          4.4      Informatización de los diferentes protocolos 

 

          La información recogida de las entrevistas, se centralizaron en una base 

de datos. Cada paciente, reunió diversos registros que especificaron los 

siguientes tipos de datos: 

 

o Datos de Filiación: 

 Nombre y Apellidos 

 Edad 

 Sexo 
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 Actividad Profesional 

o Antecedentes Personales: 

 Antecedentes ORL 

 Cirugía otológica previa 

 Enfermedades metabólicas 

 Enfermedades cardiovasculares 

 Enfermedades Hematológicas 

 Tratamiento actual 

o Antecedentes Familiares: 

 Antecedentes ORL 

o Signos y síntomas:  

 Otalgia 

 Otorrea 

 Hipoacusia 

 Acúfenos 

 Síntomas Vestibulares: 

 Crisis con giro de objetos 

 Crisis con inestabilidad 

 Duración de las crisis (segundos, minutos, horas, 

días) 

 Cortejo vegetativo en las crisis 

 Clínica coclear con las crisis (hipoacusia, acúfeno, 

plenitud ótica) 

 Asociación de síntomas migrañosos 

o Exploración física: 

 Otoscopia 

 Rinoscopia 

 Nasofibrolaringoscopia 

 Exploración vestibular 

 Nistagmo espontáneo 

 Romberg 
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 Jendrassik 

 Barany 

 Unterbeger 

 MAC y MOC 

 Pruebas posicionales (sólo si precisa) 

o Pruebas complementarias ORL: 

 Audiometría tonal liminar 

 OD 

 OI 

 Timpanometría 

 OD 

 OI 

 Reflejo estapedial 

 OD 

 OI 

 Videonistagmografía 

 Resultado de la prueba calórica 

o Pruebas complementarias radiológicas: 

 Gammagrafia con Tecnecio 99 

 Localización de la captación 

 TAC de peñascos temporales: 

 Alteraciones en la cadena osicular 

 Alteraciones de la cápsula ótica 

 Alteraciones en el canal  del Falopio 

 Alteraciones cocleares 

 Alteraciones en el vestíbulo y canales 

semicirculares 

 Estrechamiento a nivel del CAI 
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La informatización de los datos siguió dos procedimientos 

estandarizados. Primeramente se registraron en unos formularios en papel 

destinados para tal fin, siguiendo las normas de la buena práctica clínica. Se 

guardaron archivados los originales de recogida de datos y los cuestionarios 

para cualquier consulta posterior. 

 

Se empleó un programa de ordenador que permitió introducir los datos 

directamente según el protocolo. La introducción directa de los datos en un 

soporte electrónico evita los errores de transcripción al grabar los datos a partir 

del papel. Por otro lado este programa realizó controles de calidad de los datos 

introducidos para evitar la introducción de datos incoherentes o valores 

inconsistentes reduciendo así la probabilidad de errores. 

 

Las bases de datos generadas se almacenaron en varias copias de 

seguridad. Cualquier modificación posterior a la base de datos considerada 

como definitiva fue documentada conforme a las normas de la buena práctica 

clínica. 

 

4.5 Variables analizadas 

 

4.5.1 Edad 

 

La edad se muestra como variable cuantitativa. Se comprobó que la edad 

sigue una distribución normal.  La enfermedad es muy poco frecuente antes de 

los 40 años y presenta un pico máximo a los 65 años de edad. Dicho hecho, se 

constata en la muestra de nuestro estudio. 

 

 

 

 



 105 

4.5.2 Sexo 

 

El sexo se muestra como una variable cualitativa con dos posibles 

categorías, sexo masculino y femenino. 

 

 

4.5.3 Antecedentes personales patológicos 

 

Son un tipo de variable cualitativa. Distinguimos antecedentes personales 

de tipo cardiovascular como son hipertensión arterial, diabetes mellitus y 

dislipemias. También alteraciones hematológicas como talasemia. 

 

Se podían obtener seis posibles respuestas: ausencia de antecedentes 

personales patológicos, hipertensión arterial, diabetes mellitus, dislipemia, 

hipertensión arterial y dislipemia, hipertensión y diabetes mellitas y finalmente 

asociación hipertensión arterial, dislipemia y talasemia. 

 

 

4.5.4 Cirugía otológica previa 

 

La realización o no de cirugía otológica previa era una variable de tipo 

cualitativo. Como ya se ha mencionado previamente, todos aquellos pacientes 

con EOP que precisaron de cirugía otológica previa, fueron casos de 

timpanotomía exploradora por sospecha de otoesclerosis. Fueron dos las 

posibles respuestas: ausencia o presencia de cirugía otológica anterior a la 

entrevista. 
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4.5.5 Ototoxicidad 

 

          Es una variable de tipo cualitativo. En este caso las posibles respuestas 

eran cuatro: ausencia de exposición a fármacos ototóxicos, exposición a 

salicilatos, exposición a antiinflamatorios no esteroideos y exposición a 

aminoglucósidos. 

 

 

4.5.6 Traumatismo acústico 

 

Se trata de una variable de tipo cualitativo que hace referencia a la 

exposición prolongada de ruido que puede generar trauma acústico.  Es una 

variable dicotómica en la que sólo existen dos posibles respuestas: exposición 

prolongada a ruido y ausencia de exposición prolongada a ruido. 

 

 

4.5.7 Sintomatología 

 

Durante la anamnesis se recogió la sintomatología que describían los 

pacientes. Se trata de una variable cualitativa. Las posibles respuestas fueron 

ocho: ausencia de síntomas, hipoacusia, acúfenos, vértigo, asociación de 

hipoacusia y acúfeno, asociación de hipoacusia y vértigo, asociación de 

acúfenos y vértigo y  finalmente asociación de hipoacusia, acúfenos y vértigo. 

 

 

4.5.8 Tipo de hipoacusia 

 

Es una variable de tipo cualitativo. Se evaluaron para cada paciente 

ambos oídos por separado. Las posibles repuestas para esta variable eran: 

normoacusia, hipoacusia transmisiva, hipoacusia mixta y finalmente hipoacusia 

neurosensorial. 
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4.5.9 Media auditiva 

 

Se trata de una variable de tipo cuantitativo. Se evaluó para cada grupo 

de pacientes el umbral auditivo, de forma independiente para el oído derecho y 

oído izquierdo. 

 

 

4.5.10 Curvas de timpanometría 

 

Se realizó timpanometría en cada oído a cada paciente y posteriormente 

se evaluó el tipo de curva obtenido. Se trata de una variable cualitativa y 

existían cuatro posibles resultados que son: curva A, curva As, Curva B y curva 

C. 

 

4.5.11    Reflejo estapedial 

 

Se trata de una variable cualitativa. Se realizó en todos los pacientes 

estudiando oído derecho e izquierdo por separado. Es también una variable 

dicotómica y las dos posibles respuestas eran: presencia  de reflejo del estribo o 

ausencia del reflejo del estribo. 

 

 

4.5.12    Déficit vestibular 

 

De nuevo se trata de una variable de tipo cualitativo y dicotómica. Existían 

por tanto dos posibles respuestas: ausencia de déficit vestibular o presencia de 

déficit vestibular. 
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4.5.13    Alteraciones gammagráficas 

 

Se valoraron durante el estudio las alteraciones presentes en la gammagrafía 

ósea. Se trata de una variable de tipo cualitativo. Tres eran las posibles 

respuestas: afectación gammagráfica extracraneal, afectación gammagráfica 

craneal no temporal y afectación gammagráfica craneal y temporal. 

 

 

4.5.14    Alteraciones en TAC de peñascos 

 

Finalmente se estudiaron las alteraciones en la TAC. Es una variable de 

tipo cualitativo y las posibles respuestas fueron siete:  ausencia de alteraciones, 

decalcificación difusa, asociación de decalcificación difusa y alteración de la 

cápsula ótica, asociación de decalcificación difusa, alteración de cápsula ótica y 

alteración del canal facial, asociación de decalcificación difusa, alteración de la 

cápsula ótica y estrechamiento del CAI, asociación de decalcificación difusa y 

alteración de la ventana oval y finalmente rechazo a la realización de la prueba. 

 

 

4.6 Análisis estadístico 

 

Para el análisis estadístico de este estudio se ha utilizado el programa 

informático SPSS® versión 19 para Windows Vista.  

 

Se ha realizado un análisis descriptivo y una comparación de muestras.  

 

Para la comparación de variables cuantitativas se ha utilizado la prueba 

T de Student : 
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- La prueba T Student para la determinación de las diferencias entre dos 

medias muestrales y para la construcción del intervalo de confianza para la 

diferencia entre las medias de dos poblaciones cuando se desconoce la 

desviación típica de una población y ésta debe ser estimada a partir de los datos 

de una muestra. La distribución T de Student es la distribución de probabilidad 

del cociente: 

 

 

dónde 

 Z tiene una distribución normal de media nula y varianza 1 

 V tiene una distribución Chi-cuadrado con grados de libertad 

 Z y V son independientes 

 

El procedimiento para el cálculo del intervalo de confianza basado en la T 

de Student consiste en estimar la desviación típica de los datos S y calcular el 

error estándar de la media , siendo entonces el intervalo de confianza 

para la media = . 

 

Es este resultado el que se utiliza en el test de T Student: puesto que la 

diferencia de las medias de muestras de dos distribuciones normales se 

distribuye también normalmente, la distribución t puede usarse para examinar 

si esa diferencia puede razonablemente suponerse igual a cero. 

 

http://es.wikipedia.org/wiki/Intervalo_de_confianza
http://es.wikipedia.org/wiki/Desviaci%C3%B3n_t%C3%ADpica
http://es.wikipedia.org/wiki/Distribuci%C3%B3n_normal
http://es.wikipedia.org/wiki/Varianza
http://es.wikipedia.org/wiki/Distribuci%C3%B3n_chi-cuadrado
http://es.wikipedia.org/wiki/Independencia_estad%C3%ADstica
http://es.wikipedia.org/wiki/Test_de_Student


 110 

Para el análisis de las variables cualitativas se ha utilizado la prueba de 

Chi-cuadrado (χ). 

- La prueba de independencia Chi-cuadrado, nos permite determinar si 

existe una relación entre dos variables categóricas. Es necesario resaltar que esta 

prueba nos indica si existe o no una relación entre las variables, pero no indica 

el grado o el tipo de relación; es decir, no indica el porcentaje de influencia de 

una variable sobre la otra o la variable que causa la influencia. La prueba de 

independencia del Chi-cuadrado, parte de la hipótesis que las variables son 

independientes; es decir, que no existe ninguna relación entre ellas y por lo 

tanto ninguna ejerce influencia sobre la otra. El objetivo de esta prueba es 

comprobar la hipótesis mediante el nivel de significación, por lo que sí el valor 

de la significación es mayor o igual que el Alfa (0.05), se acepta la hipótesis, 

pero si es menor se rechaza. Por tanto, se considera estadísticamente 

significativo un valor de p<0,05. 

Para realizar este contraste se disponen los datos en una tabla de 

frecuencias. Para cada valor o intervalo de valores se indica la frecuencia 

absoluta observada o empírica (Oi). A continuación, y suponiendo que la 

hipótesis nula es cierta, se calculan para cada valor o intervalo de valores la 

frecuencia absoluta que cabría esperar o frecuencia esperada (Ei=n·pi, donde n 

es el tamaño de la muestra y pi la probabilidad del i-ésimo valor o intervalo de 

valores según la hipótesis nula). El estadístico de prueba se basa en las 

diferencias entre la Oi y Ei y se define como:  

 

 

Este estadístico tiene una distribución Chi-cuadrado con k-1 grados de 

libertad si n es suficientemente grande, es decir, si todas las frecuencias 

esperadas son mayores que 5. 
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V. RESULTADOS: 

ANÁLISIS DESCRIPTIVO Y ESTADÍSTICO 
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El tamaño muestral para el grupo control fue de 50 pacientes. En el 

grupo de los casos, la muestra estuvo conformada también por 50 pacientes, de 

los cuales 30/50 (60%) fueron enfermos de Paget sin afectación craneal 

gammagráfica, 13/50 (26%) eran enfermos de Paget con afectación craneal sin 

afectación del peñasco del hueso temporal y finalmente 7/50 (14%) eran 

enfermos de Paget con afectación craneal y temporal. 

 

 

5.1 Edad 

 
 Se realizó una subclasificación en grupos etarios según los rangos de 

edad: grupo 1 (30-39 años), grupo 2 (40-49 años), grupo 3 (50-59 años), grupo 4 

(60-69 años), grupo 5 (70-79 años) y grupo 6 (80-89 años). 

 

 En el grupo control, la mayor parte de los pacientes, pertenecían a los 

grupos 4 y 5, siendo éste último el que albergaba un mayor número, con 15/50 

pacientes (30%), con edades comprendidas entre 70-79 años. El grupo menos 

frecuente fue el 1 (30-39 años) con 2/50 (4%) de pacientes. La media de edad fue 

73,34 años y la mediana 69 años. 

 

 

Gráfico 1. Distribución del grupo control según rangos de edad 
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71,18 años y la mediana de 73 años. Al igual que en el grupo control, los grupos 

etarios de mayor prevalencia fueron el 4 y 5, siendo éste último el más frecuente 

con 20/50 (40%) de los pacientes. De nuevo, el grupo menos frecuente fue el 1, 

constituido por 2/50 (4%) de pacientes.  

 

 

Gráfico 2. Distribución del grupo casos según rangos de edad 

 

 

 

 

 

 

 

 

            

          En el análisis estadístico se utilizó la prueba T-Student por tratarse de una 

variable métrica.  

 

          En primer lugar, realizamos el estudio comparativo entre el grupo control 

y el grupo casos. 

 

- Comparamos en primer lugar el grupo control con los enfermos de  

Paget sin afectación craneal. La media de edad en el grupo control fue 

de 73,34 años y en los enfermos de Paget sin afectación craneal fue 

68,96 años. El valor de la diferencia para T- Student fue de 4,38 y p= 

0,086 por lo que no se obtuvieron diferencias estadísticamente 

significativas. 

- Por otro lado comparamos el grupo control con los enfermos de Paget 

craneal sin afectación temporal. La media de edad fue en el grupo 

control de 73,34 años y en los enfermos de Paget con afectación 

craneal sin afectación temporal fue de 75,29 años.  
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El valor de la diferencia para T-Student fue 1,95 años y p=0,068 por lo 

que no se constataron diferencias estadísticamente significativas entre 

los grupos. 

- Finalmente comparamos el grupo control con los enfermos de Paget 

craneal y temporal. La media de edad del grupo control fue 73,34 

años y en los enfermos de Paget con afectación craneal y temporal fue 

79,16 años. El valor de la diferencia para T- Student fue 5,82 años y el 

valor de p=0,058 por lo que no se encontraron diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos. 

 

          Se llevó a cabo la comparación de los casos entre sí: 

 

- Tras comparar el grupo de enfermos de Paget sin afectación craneal y 

los enfermos de Paget con afectación craneal, obtuvimos una media 

para el grupo sin afectación craneal de 68,96 años  y en el grupo de 

enfermos de Paget con afectación craneal fue 76,64 años. El valor de la 

diferencia fue -7,68 años y el valor de p=0,051 por lo que no 

encontramos diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 

- Por último, comparamos el grupo de enfermos de Paget con 

afectación craneal sin afectación del hueso temporal, con una media 

de edad de 76,64 años y los pacientes con Paget con afectación craneal 

y temporal  fue 79,16 años. El valor de la diferencia fue -2,52 años y 

p= 0,223  por lo que no encontramos diferencias estadísticamente 

significativas entre los grupos. 

 

 

5.2 Sexo 

 

En el grupo control, la muestra estuvo constituida por 30/50 varones 

(60%) y 20/50 mujeres (40%). 
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Gráfico 3. Distribución de la variable sexo. Grupo control 

 

 

 

 

 

 

  

 

 

En el grupo de los casos, la distribución fue homogénea, 25 hombres y 25 

mujeres.  

 

Gráfico 4. Distribución en el grupo de los casos de la variable sexo 

 

 

 

 

 

 

 

    

 Analizamos la distribución en los distintos grupos de casos, que fue la 

siguiente:  

 

- Entre los enfermos de Paget sin afectación craneal 13/30 (43,33%) 

eran mujeres y 17/30 (56,67%) eran hombres. 

- En el grupo de enfermos de Paget con afectación craneal sin 

afectación temporal 8/13 (61,54%) fueron mujeres y 5/13 

(38,46%) eran hombres. 
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- Finalmente, en el grupo de pacientes con EOP craneal y 

temporal, 4/7 (57,14%) fueron mujeres y 3/7 (42,86%) fueron 

hombres. 

 

 

 Gráfico 5. Distribución de la variable sexo entre los grupos EOP. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          Mediante  el  test Chi-cuadrado, realizamos el estudio estadístico, por 

tratarse de una variable no métrica. 

 

          En primer lugar comparamos el grupo control con los distintos grupos de 

enfermos de Paget: 

 

- Comparamos el grupo control con los enfermos de Paget sin 

afectación craneal. El valor de la diferencia fue 0,086 y p= 0,770 

por lo que no se obtuvieron diferencias estadísticamente 

significativas entre los grupos. 

- Por otro lado, comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget craneal sin afectación temporal. El valor de la diferencia 

para Chi-cuadrado fue 1,933 y p= 0,164 por lo que no se 

obtuvieron diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 
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- Finalmente comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget craneal y afectación temporal. El valor de la diferencia fue 

0,730 y p=0,393 por lo que no se obtuvieron diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos. 

 

          Además, se realizó el estudio estadístico entre los distintos grupos de 

pacientes con EOP. 

 

- Comparamos los enfermos de Paget sin afectación craneal con 

los enfermos de Paget con afectación craneal. El valor de 

diferencia fue 1,340 y p=0,247 por lo que no se obtuvieron 

diferencias estadísticamente significativas. 

- Finalmente comparamos a los pacientes con enfermedad de 

Paget craneal sin afectación temporal con aquellos que sí la 

presentaban. El valor de la diferencia fue 0,037 y p=0,848 por lo 

que no se obtuvieron diferencias estadísticamente significativas 

entre los grupos. 

 

 

5.3 Antecedentes Personales  
 

        Se evaluaron los distintos antecedentes personales patológicos, que 

pudiesen interferir en la presencia de clínica cócleo-vestibular, diferenciando 

aquellos de tipo cardiovascular (hipertensión arterial, diabetes mellitus y 

dislipemia) y enfermedades hematológicas (en nuestro estudio se hace mención 

a la talasemia). Distinguimos por tanto los siguientes grupos: ausencia de 

antecedentes, hipertensión arterial, dislipemia, asociación de hipertensión 

arterial y dislipemia, asociación de hipertensión arterial y diabetes mellitus, y 

finalmente asociación de hipertensión arterial, dislipemia y talasemia. 
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          En el grupo control, existió predominio de la ausencia de antecedentes 

patológicos, ocurriendo en 33/50 (66%) de los pacientes. El antecedente 

personal más frecuente en este grupo fue la asociación de hipertensión arterial y 

dislipemia que sucedió en 7/50 (14%) y el menos frecuente fue la asociación de 

hipertensión arterial y diabetes mellitus que apareció en 1/50 (2%) de los 

pacientes. 

 

Gráfico 6. Distribución de los AP patológicos en el grupo control 

          

 

 

 

 

 

 

 

            En el grupo de los casos, de nuevo lo más frecuente fue la ausencia de 

antecedentes personales patológicos, representado por 34/50 (68%) de los 

pacientes. Del mismo modo que en el grupo control, la asociación de 

hipertensión arterial y dislipemia fue el antecedente más frecuente, apareciendo 

en 6/50 (12%) de los pacientes. Las enfermedades menos frecuentes fueron la 

asociación de hipertensión arterial y diabetes mellitus en 1/50 (2%) y la 

asociación de hipertensión arterial, dislipemia y talasemia en 1/50 (2%) de los 

pacientes. 

 

Gráfico 7. Distribución de los AP patológicos en el grupo de los casos 
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que se detallan a continuación: 

 

- La ausencia de antecedentes personales apareció en 20/30 

(66,66%) pacientes con EOP sin afectación craneal, 10/13 

(76,92%) enfermos de Paget con afectación craneal sin afectación 

temporal y 4/7 (57,14%) enfermos de Paget con afectación 

craneal y temporal. 

- La hipertensión arterial como síntoma aislado sucedió en 2/30 

(6,67%) pacientes con EOP sin afectación craneal y en 2/7 

(28,57%) pacientes con EOP craneal y temporal, no existiendo 

ningún paciente con este antecedente en el grupo de los 

enfermos de Paget craneal sin afectación temporal. 

- La dislipemia como síntoma aislado, apareció en 3/30 (10%) 

pacientes con EOP sin afectación craneal y en 1/13 (7,69%) 

pacientes con EOP craneal sin afectación temporal. 

- La asociación de hipertensión arterial y dislipemia se distribuyó 

de la siguiente forma: 3/30 (10%) enfermos de Paget sin 

afectación craneal, 2/13 (15,38%) pacientes con EOP con 

afectación craneal sin afectación temporal y finalmente en 1/7 

(14,29%) pacientes con EOP craneal y temporal. 

- La asociación de hipertensión arterial y diabetes mellitus 

aconteció sólo en 1/30 (3,33%) paciente con EOP sin afectación 

craneal.  

- Por último, la asociación de hipertensión arterial, dislipemia y 

talasemia apareció en 1/30 (3,33%) paciente con EOP sin 

afectación craneal. 
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Gráfico 8. Distribución por grupos de EOP en la variable AP patológicos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          

        

 

     En primer lugar,  se realizó el estudio estadístico comparativo entre el grupo 

control y el grupo de los casos: 

 

- Comparamos el grupo control con los enfermos de Paget sin 

afectación craneal. El valor obtenido de la diferencia para el 

estadístico Chi-cuadrado fue 1,998 siendo el valor de p=0,368 por 

lo que concluimos que no existían diferencias estadísticamente 

significativas entre los grupos. 

- Del mismo modo, se comparó el grupo control con los enfermos 

de Paget con afectación craneal sin afectación temporal. El valor 
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tampoco se encontraron diferencias estadísticamente 

significativas. 

 

          Por otro lado, se realizó un estudio comparativo entre los enfermos con 

Paget: 

 

- Comparamos a los enfermos con Paget sin afectación craneal con 

aquellos que presentaron afectación craneal (con y sin afectación 

temporal), obteniendo un valor de la diferencia para Chi-

cuadrado de 2,145 y p=0,829, por lo que concluimos que no 

existían diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 

- Por último, comparamos a aquellos enfermos con Paget craneal 

sin afectación temporal y a aquellos que presentaban Paget 

craneal y temporal. El valor obtenido de la diferencia para Chi-

cuadrado fue 4,511 y p=0,211, por lo que concluimos que no 

existen diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 

 

5.4 Cirugía otológica previa 

        

   En el grupo control 42/50 (84%) de los pacientes, no presentaron 

antecedentes de cirugía otológica previa. Por el contrario, 8/50 (16%) 

relataron antecedente quirúrgico previo, de los cuales 7 de ellos habían 

precisado la realización de una miringotomía o colocación de drenajes 

transtimpánicos en la infancia por diagnóstico de otitis seromucosa 

(importante es destacar que en todos los casos, se constató a la exploración 

la integridad de la membrana timpánica, aunque en algunos casos existió la 

presencia de placas de miringoesclerosis) y en uno de ellos se realizó 

timpanotomía exploradora que confirmó la sospecha diagnóstica de 

otoesclerosis. 
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             Gráfico 9. Distribución de la variable cirugía otológica previa en el grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

          En el grupo de los casos, 4/50 (8%) presentaron antecedente de cirugía 

otológica previa, que en todos los casos se trató de una timpanotomía 

exploradora (para comprobar la fijación del estribo), por sospecha de 

otoesclerosis con posterior realización de estapedotomía o estapedectomía.  

 

 

Gráfico 10. Distribución de la variable cirugía otológica previa en el grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

          La distribución de la variable entre el grupo de los casos fue la 

siguiente: 

 

- La ausencia de antecedente de cirugía otológica previa se 

distribuyó en 29/30 (96,7%) de los enfermos de Paget sin 

afectación craneal, 12/13 (92,31%) de los enfermos de Paget con 
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afectación craneal sin afectación temporal y finalmente 5/7 

(71,43%) pacientes con afectación craneal y temporal. 

- La presencia del antecedente de cirugía otológica previa se 

distribuyó en 1/30 (3,33%) enfermos con Paget sin afectación 

craneal, 1/13 (7,69%) pacientes con enfermedad de Paget con 

afectación craneal sin afectación temporal y 2/7 (28,57%) 

pacientes con enfermedad de Paget craneal y temporal. 

 

 

Gráfico 11. Distribución por grupos EOP de la variable cirugía otológica previa. 

      

 

 

 

 

 

 

 

 

           

      

 

           

          Se realizó el estudio estadístico mediante el test Chi-cuadrado.  

 

          Comparamos el grupo control con los pacientes con EOP: 

 

- En primer lugar comparamos el grupo control  con los enfermos 

de Paget sin afectación craneal. El valor de la diferencia para Chi- 

cuadrado fue 0,538 y p=0,060 por lo que no se encontraron 
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- Posteriormente, comparamos el grupo control con los enfermos 

de Paget craneal sin afectación temporal. El valor de la diferencia 

fue 0,657 y p=0,458 por lo que no se encontraron diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos. 

- Finalmente se comparó el grupo control con los enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal. El valor obtenido de la 

diferencia fue 0,600 y p=0,439 por lo que no existían diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupo. 

 

          Tras ello, realizamos el estudio comparativo entre los pacientes con EOP: 

 

- En primer lugar comparamos a los enfermos de Paget sin 

afectación craneal con los enfermos de Paget con afectación 

craneal. El valor de la diferencia fue 2,200 y p=0,138 por lo que 

no se obtuvieron diferencias estadísticamente significativas entre 

los grupos. 

- Por último, comparamos el grupo de enfermos de Paget craneal 

sin afectación temporal con los enfermos de Paget craneal y 

temporal. El valor de la diferencia fue 1,482 y p=0,224, por lo que 

no se obtuvieron diferencias estadísticamente significativas entre 

los grupos. 

 

5.5 Ototoxicidad 

 

          En el grupo control sólo 2/50 (4%) de los pacientes relataron exposición a 

fármacos ototóxicos en la anamnesis. Ambos casos fueron debidos a la ingesta 

de aminoglucósidos. 
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                               Gráfico 12. Distribución de la variable ototoxicidad en el grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

     

En el grupo de los casos 3/50 (6%) de los pacientes tenían antecedente de 

ototoxicidad. La distribución por fármacos fue 1/50 (2%) debido a salicilatos, 

1/50 (2%) debido a antiinflamatorios no esteroideos y 1/50 (2%) debido a 

aminoglucósidos. 

 

Gráfico 13. Distribución de la variable ototoxicidad en el grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

La distribución entre los enfermos de Paget fue la siguiente: 

 

- La ausencia de antecedentes de ototoxicidad apareció en 28/30 

(93,3%) pacientes con EOP sin afectación craneal, 12/13 (92,31%) 

pacientes con afectación craneal sin afectación temporal, y en 7/7 

(100%) pacientes con EOP craneal y temporal. 

- La presencia de antecedentes de exposición a fármacos 

ototóxicos se distribuyó en 2/30 (6,66%) pacientes con EOP sin 
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afectación craneal y 1/13 (7,69%) enfermos de Paget con 

afectación craneal sin afectación temporal. 

 

 

Gráfico 14. Distribución en grupos EOP de la variable ototoxicidad. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                  Se realizó posteriormente el estudio estadístico mediante el test Chi-

cuadrado y en primer lugar, se comparó el grupo control con el grupo casos: 

 

- Comparamos el grupo control con los enfermos de Paget sin 

afectación craneal. El valor obtenido de la diferencia para Chi-

cuadrado fue 1,998 siendo el valor de p=0,368 por lo que se 

concluyó que no existían diferencias estadísticamente 

significativas entre ambos grupos. 

- Por otro lado, realizamos el estudio estadístico entre el grupo 

control y los enfermos de Paget con afectación craneal sin 

afectación temporal. El valor de la diferencia para Chi-cuadrado 

fue 4,096 y p=0,129, por lo que se no se encontraron diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos. 

2
1

0

28

12

7

0

5

10

15

20

25

30

Si No

EP sin afectación craneal

EP craneal sin temporal

EP craneal y temporal



 128 

- Finalmente, comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal. El valor de la diferencia 

para Chi-cuadrado fue 0,534 y p=0,465 por lo que no existían 

diferencias estadísticamente significativas entre los grupos. 

          Realizamos en último lugar el estudio estadístico entre los pacientes con 

EOP: 

 

- Se comparó a los enfermos de Paget sin afectación craneal con 

aquellos que presentaban afectación craneal. El valor obtenido de 

la diferencia para Chi-cuadrado fue 2,83 y p=0,417 por lo que se 

concluyó que no existían diferencias estadísticamente 

significativas entre los grupos. 

- Cuando realizamos el estudio comparativo entre enfermos con 

Paget craneal sin afectación temporal y enfermos de Paget con 

afectación craneal y temporal, el valor obtenido de la diferencia 

para Chi-cuadrado es 0,56 y p=0,452 por lo que concluimos que 

no existían diferencias estadísticamente significativas. 

 

 

5.6 Trauma Acústico 

 

          En el grupo control, el antecedente de trauma acústico estuvo presente en 

16/50 pacientes (32%). 

 

                        Gráfico 15. Distribución de la variable trauma acústico en el grupo control 
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          Por otro, lado en el grupo de los casos, el antecedente de trauma acústico 

estuvo presente en 10/50 (20%) pacientes.   

 

 

Gráfico 16. Distribución de la variable trauma acústico en el grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

          La distribución de la variable entre los distintos grupos con enfermedad 

de Paget fue la siguiente: 

 

- La ausencia de trauma acústico se relató en 23/30 (76,67%) 

enfermos con Paget sin afectación craneal, 10/13 (76,92%) 

pacientes con enfermedad de Paget craneal sin afectación 

temporal y 7/7 (100%) enfermos de Paget craneal y temporal. 

- El trauma acústico, estuvo presente en 7/30 (23,3%) de los 

pacientes con EOP sin afectación craneal  y 3/13 (23,08%) de 

pacientes con EOP y afectación craneal sin afectación temporal. 

No existió ningún caso de antecedente de trauma acústico en el 

grupo de enfermos con Paget craneal y temporal. 
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                Gráfico 17. Distribución por grupos EOP de la variable trauma acústico 

 

 

 

 

 

       

 

 

 

 

 

 

        Realizamos el estudio estadístico mediante el test Chi-cuadrado. 

Comparamos inicialmente el grupo control y los casos: 

 

- Se realizó el estudio estadístico entre el grupo control y enfermos 

de Paget sin afectación craneal. El valor de la diferencia para Chi-

cuadrado fue 0,700 y el valor de p=0,403 por lo que se concluyó 

que no existían diferencias estadísticamente significativas entre 

los grupos. 

- Posteriormente comparamos el grupo control con los enfermos 

de Paget con afectación craneal sin afectación temporal. El valor 

de la diferencia para Chi-cuadrado fue 0,405 y p=0,524 por lo que 

no se constataron diferencias estadísticamente significativas 

entre los grupos. 

- Finalmente comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal. En este caso, el valor de 

la diferencia para Chi-cuadrado fue 4,895 siendo el valor de 

p=0,026 por lo que se concluyó que sí existían diferencias 

estadísticamente significativas entre ambos grupos. 
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En segundo lugar, comparamos los distintos grupos de pacientes con 

EOP: 

 

- Comparamos el grupo de enfermos de Paget sin afectación 

craneal con los enfermos de Paget con afectación craneal. El valor 

de la diferencia para el test Chi-cuadrado fue 0,521 siendo 

p=0,470, por lo que no se encontraron diferencias 

estadísticamente significativas entre ambos grupos. 

- Por otro lado, comparamos el grupo de enfermos con Paget 

craneal sin afectación temporal con los enfermos de Paget con 

afectación craneal y temporal. El valor de la diferencia para Chi-

cuadrado fue 1,990 y p=0,168, por lo que concluimos que no 

existían diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 

 

 

5.7 Sintomatología 

  

          En el grupo control, sólo se analizaron la presencia o ausencia de síntomas 

cocleares (hipoacusia y acúfenos). 39/50 (78%) pacientes presentaron síntomas. 

El síntoma más frecuente en este grupo, fue la hipoacusia aislada, que apareció 

en 17/50 (34%) pacientes, que fue seguido en prevalencia por la asociación de 

hipoacusia y acúfenos, que aconteció en 15/50 (30%) pacientes y finalmente el 

síntoma menos frecuente fueron los acúfenos como sintomatología aislada que 

sucedieron en 7/50 (14%) pacientes de este grupo. 
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                      Gráfico 18. Distribución de la variable sintomatología en el grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          En el grupo de los casos, se estudió también la sintomatología vestibular, 

en forma de crisis vertiginosas. Distinguimos dentro de este grupo de enfermos 

varios síntomas, siendo el más prevalente, al igual que en el equipo control, la 

hipoacusia aislada que apareció en 16/50 (32%) pacientes. Por el contrario, los 

síntomas menos frecuentes fueron crisis de vértigo aisladas que aparecieron en 

1/50 (2%) pacientes y la asociación de acúfenos y vértigo con 1/50 (2%)  

pacientes,  presentándose en igual frecuencia.  

 

 

Gráfico 19. Distribución de la variable sintomatología en el grupo casos 
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La distribución de los síntomas en los distintos grupos fue: 

 

- La ausencia de síntomas aconteció en 5/30 (16,67%) de los 

pacientes con EOP sin afectación craneal y en 3/13 (23,08%) 

pacientes con EOP con afectación craneal sin lesión temporal. 

- La hipoacusia, como síntoma aislado, apareció en 11/30 (36,67%) 

de los pacientes con EOP sin afectación craneal, 4/13 (30,77%) de 

los pacientes con EOP craneal sin lesión temporal y 1/7 (14,29%) 

de los enfermos con Paget con afectación craneal y temporal. 

- Acúfenos, como síntoma aislado, aparecieron en 2/30 (6,67%) de 

pacientes con EOP craneal sin afectación craneal y 1/13 (7,69%) 

pacientes con EOP craneal sin afectación temporal. 

- Vértigo, como síntoma aislado, apareció solo en 1/30 (3,33%) 

pacientes con EOP sin afectación craneal. 

- La asociación de hipoacusia y acúfenos se distribuyó en 7/30 

(23,3%) pacientes con EOP sin afectación craneal, 1/13 (7,69%) 

pacientes con EOP con afectación craneal sin afectación temporal 

y finalmente en 4/7 (57,14%) pacientes con EOP y afectación 

craneal y temporal. 

- La asociación de hipoacusia y vértigo apareció en 1/30 (3,33%) 

pacientes con EOP sin afectación craneal, 2/13 (15,38%) pacientes 

con EOP craneal sin afectación temporal y 1/7 (14,29%) enfermos 

de Paget con afectación craneal y temporal. 

- La asociación de acúfenos y vértigo aconteció en 1/7 (14,29%) 

pacientes con EOP craneal y temporal. 

- Finalmente, la asociación hipoacusia, acúfenos y vértigo apareció 

en 3/30 (10%) pacientes con EOP sin afectación craneal y 2/13 

(15,38%) pacientes con EOP craneal sin afectación temporal. 
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Gráfico 20. Distribución en los grupos EOP de la variable sintomatología. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          Realizamos a continuación el estudio estadístico, utilizando el test Chi- 

cuadrado, comparando en primer lugar el grupo control con los casos: 

 

- Comparamos el grupo control con los enfermos de Paget sin 

afectación craneal. El valor de la diferencia para el test Chi-

cuadrado fue 11,399 y p=0,077 por lo que se concluyó que no se 

obtuvieron diferencias estadísticamente significativas entre 

ambos grupos. 

- Posteriormente se comparó el grupo control con los enfermos de 

Paget con afectación craneal sin afectación temporal. El valor de 

la diferencia para Chi-cuadrado fue 15,636 y p=0,008, por lo que 

concluimos que sí existían diferencias estadísticamente 

significativas entre los grupos. 

- Finalmente, comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal. El valor de la diferencia 

para Chi-cuadrado fue 15,182 y p=0,010 concluyendo que sí 

existían diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 
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          Se realizó, posteriormente, el estudio estadístico que comparaba a los 

grupos de Paget. 

 

- Se llevó a cabo la comparativa entre el grupo de enfermos de 

Paget sin afectación craneal y el grupo de enfermos de Paget con 

afectación craneal. El valor obtenido de la diferencia para Chi-

cuadrado fue 4,809 y p=0,683 por lo que se concluyó que no 

existían diferencias estadísticamente significativas. 

- En último lugar, comparamos el grupo de enfermos de Paget con 

afectación craneal sin afectación temporal con los enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal. El valor de la diferencia 

para el test Chi-cuadrado fue 10,037 y p=0,123 por lo que no se 

encontraron diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 

 

5.8 Tipo de hipoacusia 

 

          Para comprobar el tipo de hipoacusia, se realizó una audiometría tonal 

liminar, que tenía como objetivo determinar los umbrales audiométricos. Según 

los resultados obtenidos, pudimos clasificar el tipo de hipoacusia en 

normoacusia, hipoacusia transmisiva, hipoacusia mixta y finalmente hipoacusia 

neurosensorial. 

 

          Se realizó el análisis de forma independiente para el oído derecho e 

izquierdo. 

 

          En el grupo control, el tipo de hipoacusia en el oído derecho se distribuyó 

de la siguiente forma: normoacusia en 9/50 (18%) pacientes, hipoacusia 

transmisiva en 2/50 (4%) pacientes, hipoacusia mixta en 8/50 (16%) de los 

pacientes y finalmente 31/50 (62%) de los pacientes presentaron hipoacusia 

neurosensorial.  
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                 Gráfico 21. Distribución de la variable tipo de hipoacusia en grupo control. Oído derecho 

 

 

 

 

 

   

        

          En el oído izquierdo, la distribución fue la siguiente: normoacusia en 7/50 

(14%) pacientes, hipoacusia transmisiva en 1/50 (2%) pacientes, hipoacusia 

mixta en 5/50 (10%) pacientes y finalmente 37/50 (74%) presentaron hipoacusia 

neurosensorial. Se trata por tanto, de una distribución homogénea para ambos 

oídos.  

 

 

          Gráfico 22. Distribución de la variable tipo de hipoacusia en grupo control. Oído izquierdo 

 

 

 

 

 

 

        

 

          Analizamos de la misma forma el grupo de los casos, estudiando de 

forma independiente oído derecho y oído izquierdo.  

 

          En el oído derecho, la distribución absoluta fue la siguiente: normoacusia 

en 6/50 (12%) pacientes, hipoacusia transmisiva en 1/50 (2%) pacientes, 

hipoacusia mixta en 8/50 (16%) pacientes y finalmente 35/50 (70%) hipoacusia 

neurosensorial.  
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      Gráfico 23. Distribución de la variable tipo de hipoacusia en el grupo casos. Oído derecho 

 

 

 

 

 

 

 

 

          La distribución en los distintos grupos de pacientes con EOP, fue la 

siguiente:  

 

- Se constató normoacusia en 6/30 (20%) pacientes que 

pertenecían al grupo de enfermos de Paget sin afectación craneal. 

- La hipoacusia transmisiva sólo apareció en 1/30 (3,33%) 

pacientes, perteneciente al grupo de enfermos de Paget sin 

afectación craneal. 

- La hipoacusia mixta apareció en 3/30 (10%) enfermos de Paget 

sin afectación craneal, 3/13 (23,08%) enfermos de Paget con 

afectación craneal sin afectación temporal y finalmente 2/7 

(28,57%) pacientes con EOP craneal y temporal. 

 

- La hipoacusia neurosensorial apareció en 20/30 (66,67%) 

enfermos de Paget sin afectación craneal, en 10/13 (76,92%) 

enfermos de Paget con afectación craneal sin afectación temporal 

y 5/7 (71,43%) enfermos de Paget con afectación craneal y 

temporal. 
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Gráfico 24. Distribución por grupos de EOP de la variable tipo de hipoacusia. Oído derecho 

 

 

 

 

 

 

          En el oído izquierdo la distribución absoluta fue la siguiente: normoacusia 

5/50 (10%) pacientes, hipoacusia transmisiva en 2/50 (4%) pacientes, 

hipoacusia mixta 7/50 (14%) pacientes y finalmente hipoacusia neurosensorial 

en 36/50 (72%) pacientes. 

 

          Gráfico 25. Distribución de la variable tipo de hipoacusia  en el grupo casos. Oído izquierdo 

 

 

 

 

 

 

 

 

La distribución por grupos fue la siguiente: 

 

- La normoacusia apareció en 4/30 (13,3%) pacientes con EOP sin 

afectación craneal, 1/13 (7,69%) pacientes con EOP craneal sin 

afectación temporal. 
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- La hipoacusia transmisiva aconteció en 2/30 (6,67%) pacientes 

con EOP sin afectación craneal. 

- La hipoacusia mixta apareció en 3/30 (10%) de pacientes con 

EOP sin afectación craneal, 3/13 (23,08%) enfermos de Paget con 

afectación craneal sin lesión temporal y 1/7 (14,29%) pacientes 

con EOP craneal y temporal. 

- La hipoacusia neurosensorial se distribuyó entre 21/30 (70%) 

pacientes con EOP sin afectación craneal, 9/13 (69,23%) enfermos 

de Paget con afectación craneal sin lesión temporal y 6/7 

(85,71%) enfermos de Paget con afectación craneal y temporal.  

 

 

    Gráfico 26. Distribución por grupos EOP de la variable tipo de hipoacusia. Oído izquierdo 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

           

 

Se realizó el estudio estadístico que comparó el grupo control con el grupo de 
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oído izquierdo el valor de la diferencia fue 1,136 y p= 0,768. En 

ambos casos no se obtuvieron diferencias estadísticamente 

significativas entre ambos grupos. 

- Posteriormente, se comparó el grupo control con los enfermos de 

Paget con afectación craneal sin lesión temporal. En el oído 

derecho, el valor de la diferencia para Chi-cuadrado fue 3,509 y 

p=0,320. En el oído izquierdo, el valor de la diferencia fue 2,005 y 

p=0,571. No se encontraron diferencias estadísticamente 

significativas entre los grupos. 

- Finalmente comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget craneal y afectación temporal. En oído derecho, el valor de 

la diferencia para el test Chi-cuadrado fue 2,180 y p=0,536. En el 

oído izquierdo el valor de la diferencia fue 1,339 y p=0,720. No se 

obtuvieron diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos.  

  

          Se realizó el estudio comparativo en el grupo de los casos: 

 

- En primer lugar se comparó a los enfermos de Paget sin 

afectación craneal con los enfermos de Paget con afectación 

craneal. En el oído derecho el valor de la diferencia fue 6,47 y p= 

0,091. En el oído izquierdo, el valor de la diferencia para el test 

Chi-cuadrado fue 3,06 y p= 0,382. Se comprueba la ausencia de 

diferencias estadísticamente significativas entre los grupos. 

- Finalmente, se comparó el grupo de los enfermos de Paget  

craneal sin afectación temporal con el grupo de enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal. En el oído derecho, el 

valor de la diferencia para el test Chi-cuadrado fue 0,07 y 

p=0,787. En el oído izquierdo el valor de la diferencia fue 0,88 y 

p=0,644. No se obtuvieron diferencias estadísticamente 

significativas entre ambos grupos. 
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5.9 Media auditiva 

 

          En el grupo control, se calculó la media auditiva de cada oído de forma 

independiente. En el oído derecho, la media auditiva fue de 32,20 dB. En el oído 

izquierdo, la media auditiva fue de 33,48 dB. 

          

          En el grupo de los casos, analizamos las medias auditivas para cada uno 

de los grupos, analizando por separado oído derecho e izquierdo. En el grupo 

de pacientes con EOP sin afectación craneal, en el oído derecho la media 

auditiva fue 28,16 dB y en el oído izquierdo fue de 30,34 dB. En el grupo de 

pacientes con EOP craneal sin afectación temporal, para el oído derecho, la 

media auditiva fue 42,31 dB y 43,56 dB en el oído izquierdo. Finalmente, en el 

grupo de pacientes con EOP craneal y temporal, la media auditiva en el oído 

derecho fue 52,32 dB y 55,54 dB en oído izquierdo. 

 

          Se realizó el estudio estadístico y comparamos, en primer lugar, el grupo 

control con los casos, mediante el test T- Student, por tratarse de una variable 

métrica. 

 

- Se llevó a cabo el estudio comparativo entre el grupo control y 

los enfermos de Paget sin afectación craneal. En el oído derecho, 

el valor obtenido de la diferencia para T-Student fue -4,04 dB y 

p=0,191. En el oído izquierdo, el valor obtenido de la diferencia 

fue -3,14 dB y p=0,354. Por lo que se concluyó que no existían 

diferencias estadísticamente significativas entre los grupos. 

- Posteriormente, comparamos el grupo control con los enfermos 

de Paget con afectación craneal sin afectación temporal. En el 

oído derecho, el valor de la diferencia para T-Student fue 10,11 

dB y p=0,013. En el oído izquierdo, el valor de la diferencia fue 

10,08 dB y p=0,014. Se concluyó por tanto que sí existían 

diferencias estadísticamente significativas entre los grupos. 
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- Finalmente, comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal. En el oído derecho, el 

valor de la diferencia para T-Student fue de 20,12 dB y p=0,00. 

En el oído izquierdo, el valor de la diferencia fue de 22,06 dB y 

p=0,00. Existen, por tanto, diferencias estadísticamente 

significativas entre ambos grupos. 

 

          Por otro lado, comparamos a los distintos grupos de enfermos de Paget. 

 

- Comparamos en primer lugar los enfermos de Paget con 

afectación craneal y aquellos que no presentaban afectación 

craneal. En el oído derecho, el valor de la diferencia fue -17,66 dB 

y p=0,001. En el oído izquierdo, el valor de la diferencia fue – 

15,82 dB y p= 0,004. Se obtuvieron diferencias estadísticamente 

significativas para ambos oídos comparando ambos grupos. 

- Tras comparar los enfermos de Paget con afectación craneal sin 

afectación temporal y los enfermos de Paget con afectación 

craneal y temporal obtuvimos los siguientes resultados: en el 

oído derecho, el valor de la diferencia para T-Student fue -10,01 

dB y p=0,268. En el oído izquierdo, el valor de la diferencia fue -

11,97 dB y p=0,209. Concluimos, finalmente, que no existían 

diferencias estadísticamente significativas entre ambos grupos.  

-  

5.10 Curvas de timpanometría 

 

          La timpanometría permite comprobar de forma simultánea la mecánica 

del tímpano, cadena de huesecillos y cavidades del oído medio. En los 

resultados de nuestro estudio, observamos 4 tipos de curvas A, As, B y C. Los 

resultados en el grupo control fueron: en el oído derecho, la curva tipo A, 

apareció en 42/50 (84%) pacientes, la curva tipo As apareció en 7/50 (14%) 

pacientes y curva tipo B en 1/50 (2%) pacientes. 
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Gráfico 27. Distribución de la variable curva de timpanometría en grupo control. Oído derecho           

               

 

          En el oído izquierdo, la curva tipo A apareció en 44/50 (88%) pacientes y 

curva As en 6/50 (12%) pacientes. 

 

Gráfico 28. Distribución de la variable curva de timpanometría en grupo control. Oído izquierdo 

 

 

 

 

 

 

 

          En el grupo de los casos, la distribución de las curvas de timpanometría 

en el oído derecho fueron: curva tipo A en 19/50 (38%) de los pacientes, curva 

tipo As en 28/50 (56%) de los pacientes y curva tipo B en 3/50 (6%) de los 

pacientes. No se encontraron curvas tipo C en dicho grupo.  

 

          Gráfico 29. Distribución de la variable curva de timpanometría en el grupo casos. Oído derecho 
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La distribución por grupos fue la siguiente: 

 

- La curva tipo A, apareció en 15/30 (50%) pacientes con EOP sin 

afectación craneal, 3/13 (23,08%) pacientes con EOP craneal sin 

afectación temporal y 1/7 (14,29%) pacientes con EOP craneal y 

temporal. 

- La curva tipo As, se distribuyó en 13/30 (43,33%) pacientes con 

EOP sin afectación craneal, 10/13 (76,92%) pacientes con EOP 

craneal sin afectación temporal y 5/7 (71,43%) pacientes con EOP 

craneal y temporal. 

- La curva tipo B, se distribuyó en 2/30  (6,67%) pacientes con EOP 

sin afectación craneal y en 1/7 (14,29%) pacientes con EOP 

craneal y temporal. 

 

       Gráfico 30. Distribución por grupos EOP de la variable curva de timpanometría. Oído derecho 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          Por otro lado, los resultados absolutos en el oído izquierdo fueron: curva 

tipo A en 23/50 (46%) pacientes, curva tipo As en 24/50 (48%) pacientes, curva 

B en 2/50 (4%) pacientes y finalmente en curva tipo C en 1/50 (2%) pacientes.  
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       Gráfico 31. Distribución de la variable curva de timpanometría en el grupo casos. Oído izquierdo 

 

 

 

 

 

 

 

 

La distribución en los distintos grupos fue la siguiente: 

 

- La curva tipo A, se distribuyó entre 14/30 (46,67%) pacientes con 

EOP sin afectación craneal, 6/13 (46,15%) pacientes con EOP 

craneal sin afectación temporal y 3/7 (42,86%) pacientes con EOP 

craneal y temporal. 

- La curva tipo As apareció en 14/30 (46,67%) pacientes con EOP 

sin afectación craneal, 7/13 (53,85%) pacientes con EOP craneal 

sin afectación temporal y en 3/7 (42,86%) pacientes con EOP 

craneal y temporal. 

- La curva tipo B apareció en 2/30  (6,67%) de pacientes con EOP 

sin afectación craneal. 

- La curva tipo C apareció en 1/7 (14,29%) pacientes con EOP 

craneal y temporal. 
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   Gráfico 32. Distribución por grupos EOP de la variable curva de timpanometría. Oído izquierdo 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

           

          Se procedió a realizar el estudio estadístico mediante el test Chi-cuadrado, 

y comparamos el grupo control con el grupo de los casos. 

 

- Los resultados obtenidos al comparar el grupo control con 

enfermos de Paget sin afectación craneal fueron los siguientes: en 

el oído derecho, el valor de la diferencia para el test Chi-

cuadrado fue 10,584 y p=0,005. En el oído izquierdo, el valor de 

la diferencia fue 16,765 y p=0,000. Se concluyó, por tanto, que 

existían diferencias estadísticamente significativas entre ambos 

grupos. 

- Posteriormente, se comparó el grupo control con los enfermos de 

Paget craneal sin afectación temporal. En el oído derecho, el 

valor de la diferencia fue 20,760 y p=0,00. En el oído izquierdo, el 

valor de la diferencia fue 11,032 y p=0,001. Existían diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos. 

- Finalmente, comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal. En el oído derecho, el 

valor de la diferencia para el test Chi-cuadrado fue 16,217 y 

p=0,00. En el oído izquierdo, el valor de la diferencia fue 12,363 y 

14

6

3

14

7

3

2

0 0 0 0

1

0

2

4

6

8

10

12

14

Curva A Curva As Curva B Curva C

EP sin afectación craneal

EP craneal sin temporal

EP craneal y temporal



 147 

p=0,002. Existían diferencias estadísticamente significativas entre 

los grupos. 

 

          Los resultados del estudio comparativo entre los casos, fueron los 

siguientes: 

 

- Comparamos el grupo de enfermos de Paget sin afectación 

craneal, con los enfermos de Paget con afectación craneal. En el 

oído derecho, el valor de la diferencia fue 5,04 y p=0,080. En el 

oído izquierdo el valor de la diferencia fue 2,86 y p=0,412. No se 

obtuvieron diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 

- Por otro lado, comparamos el grupo de enfermos de Paget con 

afectación craneal sin afectación temporal y el grupo de enfermos 

de Paget con afectación craneal y temporal. En el oído derecho, el 

valor de la diferencia fue 2,05 y p=0,359. En el oído izquierdo, el 

valor de la diferencia fue 1,98 y p=0,372. No se encontraron 

diferencias estadísticamente significativas entre los grupos. 

 

5.11 Reflejo del estribo 

            

          El reflejo estapedial está desencadenado por un estímulo sonoro intenso 

que provoca una contracción bilateral del músculo del estribo y limita el 

hundimiento del estribo en las cavidades del oído interno. Analizamos de 

nuevo, de forma independiente, el oído derecho e izquierdo. La distribución en 

el grupo control fue la siguiente: en el oído derecho, el reflejo del estribo estuvo 

presente en 41/50 (82%) de pacientes y ausente en 9/50 (18%) de los pacientes. 

En el oído izquierdo, el reflejo estapedial estuvo presente en 44/50 (88%) y 

ausente en 6/50 (12%) de los pacientes. 
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Gráfico 33. Distribución de la variable reflejo del estribo en grupo control. Oído derecho 

 

 

 

          

 

 

 

 

 

 

Gráfico 34. Distribución de la variable reflejo del estribo en grupo control. Oído izquierdo 

 

 

 

 

 

 

 

          La distribución en el grupo de los casos fue la siguiente: en el oído 

derecho, el reflejo estapedial, estuvo presente en 33/50 (66%) de los pacientes y 

ausente en 17/50 (34%) de los pacientes.  

 

           Gráfico 35. Distribución de la variable reflejo del estribo en el grupo casos. Oído derecho 
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La distribución en grupos, para dicho oído, fue: 

 

- La presencia del reflejo del estribo se distribuyó entre 24/30 

(80%) pacientes con EOP sin afectación craneal, 7/13 (53,85%) 

pacientes con EOP craneal sin afectación temporal y 2/7 (28,57%) 

pacientes con EOP craneal y temporal. 

- La ausencia de reflejo del estribo se distribuyó entre 6/30 (20%) 

pacientes con EOP sin afectación craneal, 6/13 (46,15%) pacientes 

con EOP craneal sin afectación temporal y 5/7 (71,43%) pacientes 

con EOP craneal y temporal. 

 

Gráfico 36. Distribución por grupos EOP de la variable reflejo del estribo. Oído derecho 

 

 

 

 

 

 

 

      

 

          En el oído izquierdo, la presencia de reflejo del estribo apareció en 32/50 

(64%) de los pacientes  y la ausencia en 18/50 (36%) pacientes. 

 

Gráfico 37. Distribución de la variable reflejo del estribo en el grupo casos. Oído izquierdo 
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La distribución por grupos fue la siguiente: 

 

- La presencia del reflejo del estribo se distribuyó entre 23/30 

(70%) pacientes con EOP sin afectación craneal, 6/13 (46,15%) 

pacientes con EOP craneal sin afectación temporal y 3/7 (42,86%) 

pacientes con EOP craneal y temporal.  

- La ausencia de reflejo estapedial se distribuyó entre 7/30 (23,3%) 

pacientes con EOP sin afectación craneal, 7/13 (53,85%) pacientes 

con EOP craneal sin afectación temporal y 4/7 (57,14%) pacientes 

con EOP craneal y temporal. 

 

            Gráfico 38. Distribución por grupos EOP de la variable reflejo del estribo. Oído izquierdo 

 

 

 

 

 

    

           

 

 

 

Realizamos el estudio estadístico entre el grupo control y los casos mediante el 

test Chi-cuadrado. 

 

- Los resultados obtenidos al comparar el grupo control con los 

enfermos de Paget sin afectación craneal, fueron los siguientes: 

para el oído derecho el valor de la diferencia para el test Chi-

cuadrado fue 0,049 y p=0,824. En el oído izquierdo, el valor de la 

diferencia para Chi-cuadrado fue 1,770 y p=0,183. Se concluyó, 
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por tanto, que no existían diferencias estadísticamente 

significativas entre los grupos. 

- Posteriormente comparamos el grupo control con los enfermos 

de Paget craneal sin afectación temporal. En el oído derecho el 

valor de la diferencia fue 4,508 y p=0,034. En el oído izquierdo, el 

valor de la diferencia fue 11,032 y p=0,001. Se concluyó que sí 

existían diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 

- Finalmente, comparamos el grupo control con los enfermos de 

Paget craneal y temporal. En el oído derecho, el valor de la 

diferencia para Chi-cuadrado fue 9,460 y p=0,002.  

En el oído derecho, el valor de la diferencia fue 8,650 y p=0,003. 

Se concluyó, que sí existían diferencias estadísticamente 

significativas entre los grupos. 

 

          Por otro lado, comparamos el grupo de los casos: 

 

- Los valores obtenidos, tras comparar los enfermos de Paget sin 

afectación craneal, con los enfermos de Paget con afectación 

craneal, fueron: en el oído derecho, el valor de la diferencia fue 

6,55 y p=0,010. En el oído izquierdo, el valor de la diferencia fue 

5,22 y p=0,022. En este caso, sí se hallaron diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos. 

- Posteriormente comparamos el grupo de los enfermos de Paget 

con afectación craneal sin afectación temporal y aquellos que 

presentaron enfermedad de Paget craneal y temporal. En el oído 

derecho, el valor de la diferencia fue 1,17 y p=0,279. Para el oído 

izquierdo, el valor de la diferencia fue 0,02 y p=0,888. No se 

obtuvieron diferencias estadísticamente significativas entre los 

grupos. 
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5.12 Déficit Vestibular 
 
 

Tras la realización de la prueba calórica en el grupo control, se obtuvo 

como valor límite de la normalidad un déficit vestibular menor o igual al 20%. 

 

          La prueba calórica con un valor superior a 20 % concluye la existencia de 

déficit vestibular. La distribución absoluta fue la siguiente: 27/50 (54%) 

pacientes no mostraron déficit vestibular y 23/50 (46%) pacientes sí presentaron 

déficit vestibular en la prueba calórica.  

 

 

  Gráfico 39. Distribución de la variable déficit vestibular en el grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

La distribución en los distintos grupos fue: 

 

- La presencia de déficit vestibular aconteció en 12/30 (40%) 

pacientes con EOP sin afectación craneal, 6/13 (46,15 %) 

pacientes con EOP craneal sin afectación temporal y 5/7 (71,43%) 

EOP con afectación craneal y temporal. 

- La ausencia de déficit vestibular, se distribuyó entre 18/30 (60%) 

enfermos de Paget sin afectación craneal, 7/13 (53,85%) enfermos 

de Paget con afectación craneal sin afectación temporal y 2/7 

(28,57%) enfermos de Paget con afectación craneal y temporal. 
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Gráfico 40. Distribución por grupos EOP de la variable déficit vestibular 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          En este caso, se realizó el estudio comparativo solo entre los casos. De 

nuevo utilizamos el test Chi-cuadrado, por tratarse de una variable no métrica. 

 

- En primer lugar, comparamos, el grupo de enfermos de Paget sin 

afectación craneal con los pacientes con EOP craneal. El valor 

obtenido de la diferencia para Chi-cuadrado fue 1,08 y p=0,297 

por lo que se concluyó que no existían diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos. 

- Finalmente comparamos el grupo de enfermos de Paget craneal 

sin afectación temporal con los enfermos de Paget con afectación 

craneal y temporal. El valor de la diferencia fue 1,17 y p=0,279 

concluyendo, por tanto, que no existían diferencias 

estadísticamente significativas entre los grupos. 
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          La distribución absoluta de los resultados, fue la siguiente: la ausencia de 

alteraciones en la TAC aconteció en 5/20 (25%) pacientes, decalcificación difusa 

en 5/20 (25%) pacientes, la asociación de decalcificación difusa y alteración de 

la cápsula ótica sucedió en 2/20 (10%) pacientes, la asociación de decalcificación 

difusa junto con alteración de la cápsula ótica y alteración del canal facial 

aconteció en 1/20 (5%) pacientes, la asociación de decalcificación difusa junto a 

la alteración de la cápsula ótica y el estrechamiento del conducto auditivo 

interno apareció en 3/20 (15%) pacientes, la asociación de decalcificación difusa 

junto a la alteración de la ventana oval se produjo en 1/20 (5%) pacientes y 

finalmente 3/20 (15%) pacientes, rechazaron realizarse la TAC. 

 

Gráfico 41. Distribución alteraciones de TAC en el grupo casos 

 

 

 

 

          Por otro lado, se analizaron las alteraciones obtenidas en la TAC, entre los 

grupos de enfermos de Paget craneal sin afectación temporal y enfermos de 

Paget con afectación craneal y temporal: 
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- La asociación de decalcificación difusa y alteración de la cápsula 

ótica, sucedió en 2/7 (28,57%) pacientes con EOP craneal y 

temporal, no produciéndose dicha alteración entre los enfermos 

de Paget craneal sin afectación temporal. 

- La asociación de decalcificación difusa, alteración en la cápsula 

ótica y alteración del canal facial sólo apareció en 1/13 (7,69%) 

pacientes con EOP craneal sin afectación temporal.  

- La asociación de decalcificación difusa, alteración de la cápsula 

ótica y estrechamiento del conducto auditivo interno aconteció 

en 1/13 (7,69%) pacientes con EOP craneal sin afectación 

temporal y 2/7 (28,57%) pacientes con EOP craneal y temporal. 

- La asociación de decalcificación difusa y alteración en la ventana 

oval, se produjo en 1/7 (14,29%) pacientes con EOP craneal y 

temporal. 

- Finalmente, 3/13 (23,08%) de los pacientes con EOP craneal sin 

afectación temporal, rechazaron realizarse la TAC. 

  

     Gráfico 42. Distribución por grupos EOP de la variable alteraciones en el TAC 
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          Realizamos el estudio estadístico comparativo, mediante el test Chi-

cuadrado, entre ambos grupos con afectación craneal, con y sin lesión temporal. 

El valor obtenido de la diferencia fue 12,071 y p=0,060, por lo que se concluyó 

que no existían diferencias estadísticamente significativas entre ambos grupos. 

 

Tabla 1. Resultados descriptivos variables epidemiológicas 

 
 
 

Variable 

 
Rango 

De 
Edad 

 
 
 

Sexo 

 
 

AP 
Patológicos 

 
 

Cirugía  
Otológica 

Previa 

 
 
 

Ototoxicidad 

 
 

Trauma 
Acústico 

 
 
 

Controles 

 
 

31-80  
años 

 
 

30 
H/20 

M 

 
 

17/30  
 AP  

patológicos 

 
 

8/50  
cirugía  
previa 

 
 

2/50 
ototoxicidad 

 
 

16/50  
trauma 
acústico 

 
EOP  

sin afectación 
craneal 

 
 

30-87  
años 

 
17 

H/3 
M 

 
 

10/30  
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Tabla 2. Resultados estadísticos. Comparativa controles vs casos 

 

 

 

  

Variable 

 

EOP sin 

afectación 

craneal 

 

EOP craneal sin 

temporal 

 

EOP craneal y 

temporal 

 

Controles 

 

Sintomatología 

 

p= 0,077 

 

p=0,008 

 

P=0,010 

 

Controles 

 

Tipo de hipoacusia 

OD 

 

p=0,892 

 

p=0,320 

 

P=0,536 

 

Controles 

 

Tipo de hipoacusia 

OI 

 

p=0,768 

 

p=0,571 

 

P=0,720 

 

Controles 

 

Media auditiva OD 

 

p=0,191 

 

p=0,013 

 

P=0,00 

 

Controles 

 

Media auditiva OI 

 

p=0,354 

 

p=0,014 

 

P=0,00 

 

Controles 

 

Curva timpanometría 

OD 

 

p=0,005 

 

p=0,00 

 

P=0,00 

 

Controles 

 

Curva  timpanometría  

OI 

 

p=0,00 

 

p=0,001 

 

P=0,002 

 

Controles 

 

Reflejo del estribo OD 

 

p=0,824 

 

p=0,034 

 

P=0,002 

 

Controles 

 

Reflejo del estribo OI 

 

p=0,183 

 

p=0,001 

 

P=0,003 
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Tabla 3. Resultados estadísticos. EOP no craneal vs EOP cranial 

 

   

Variable 

 

EOP craneal (no temporal y 

temporal) 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Sintomatología 

 

P= 0,683 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Tipo de hipoacusia  

OD 

 

P=0,091 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Tipo de hipoacusia 

OI 

 

P=0,382 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Media auditiva OD 

 

P=0,001 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Media auditiva OI 

 

P=0,004 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Curva timpanometría  

OD 

 

p=0,080 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Curva  timpanometría   

OI 

 

p=0,412 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Reflejo del estribo OD 

 

p=0,010 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Reflejo del estribo OI 

 

p=0,022 

 

EOP sin afectación craneal 

 

Déficit vestibular 

 

p=0,297 
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Tabla 4. Resultados estadísticos. EOP craneal no temporal vs EOP craneal y temporal 

   

Variable 

EOP craneal   

y temporal 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Sintomatología 

 

p=0,123 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Tipo de hipoacusia  

OD 

 

p=0,787 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Tipo de hipoacusia 

OI 

 

p=0,644 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Media auditiva OD 

 

p=0,268 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Media auditiva OI 

 

p=0,209 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Curva timpanometría  

OD 

 

p=0,359 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Curva  timpanometría   

OI 

 

p=0,372 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Reflejo del estribo OD 

 

p=0,279 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Reflejo del estribo OI 

 

p=0,888 

 

EOP craneal sin temporal 

 

Déficit vestibular 

 

p=0,279 

  

EOP craneal sin temporal 

 

Alteraciones en el TAC  

  

p=0,060 
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RESULTADOS: ANÁLISIS DESCRIPTIVO EN 

FUNCIÓN DE LA EDAD Y DEL SEXO 
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          Realizamos un análisis descriptivo de todas las variables en función de 

la edad y el sexo. 
 

 

5.14 Antecedentes personales patológicos 

  
 
          En el grupo control, el dato más prevalente fue la ausencia de 

antecedentes patológicos, distribuyéndose en 11/20 (55%) mujeres y 22/30 

(73,3%) hombres. El antecedente patológico más frecuente fue la asociación de 

hipertensión arterial y dislipemia que aconteció en 4/20 (20%) mujeres y  3/30 

(10%) hombres. El síntoma menos frecuente, que fue la asociación de 

hipertensión arterial y diabetes mellitus, aconteció sólo en una mujer 1/20 (5%).      

 

 

Gráfico 43. Distribución de la variable AP patológicos según sexo. Grupo control. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

         

         La ausencia de síntomas se distribuyó entre todos los grupos de edad, 

siendo el más frecuente el grupo 5 (70-79 años) y el grupo 1 (30-39 años), el 

menos frecuente. La asociación de hipertensión arterial y dislipemia se 

distribuyó de forma heterogénea entre los distintos grupos etarios, siendo 
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discretamente más prevalente en el grupo 4 (60-69 años). Finalmente, la 

asociación de hipertensión arterial y diabetes mellitus, se produjo solo en un 

paciente perteneciente al grupo 5 (70-79 años). 

 

 

Gráfico 44. Distribución de la variable AP patológicos según edad. Grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          

  

 

          En el grupo de los casos, al igual que en los controles, observamos que lo 

más frecuente es la ausencia de antecedentes personales patológicos, siendo 

más frecuente entre varones 20/25 (80%) en relación con las mujeres cuya 

proporción fue 14/25 (56%). De nuevo, el antecedente más frecuente, fue la 

asociación de hipertensión arterial y dislipemia que se distribuyó en la misma 

proporción entre hombres y mujeres y fue 3/25 (12%). Los síntomas menos 

frecuentes fueron la asociación de hipertensión arterial y diabetes mellitus en 

1/25 (4%) mujeres y también la asociación de hipertensión arterial, dislipemia y 

talasemia, apareciendo solo en el sexo masculino en 1/25 (4%) hombres.  
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Gráfico 45. Distribución de la variable AP patológicos según sexo. Grupo casos 

 

 

 

 

           

 

 

 

 

 

 

 

 

          La ausencia de antecedentes personales, se distribuyó de forma 

heterogénea entre los distintos grupos etarios, siendo especialmente frecuentes 

entre los grupos de mayor edad, destacando el grupo 4 (60-69 años) con 11/16 

(68,8%) pacientes y grupo 5 (70-79 años) con 14/20 (70%) pacientes. La 

asociación de hipertensión arterial y dislipemia apareció entre los grupos de 

más edad, 4, 5 y 6 siendo especialmente frecuente en el grupo 6 (80-89 años) con 

3/9 (33,3%) pacientes.  El caso de asociación de hipertensión arterial y diabetes 

mellitus se produjo en un paciente perteneciente al grupo 5 (70-79 años) y  la 

asociación de hipertensión arterial, dislipemia y talasemia se produjo en un 

paciente del grupo 4 (60-69 años). 
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Gráfico 46. Distribución de la variable AP patológicos según edad. Grupo casos 

 

 

 

 

 

  

 

 

 

 

 

 5.15 Cirugía otológica previa 

 

  En el grupo control, fue más prevalente la ausencia de antecedente de cirugía 

otológica previa, siendo mayor en las mujeres en relación 18/20 (90%) respecto 

de los varones 24/30 (80%). 8 fueron los casos de antecedente de cirugía 

otológica previa, distribuyéndose de forma mayoritaria en el sexo masculino en 

relación 6/8 y por grupo 6/30 (20%) respecto a las mujeres con una proporción 

de 2/20 (10%). 

 

 

Gráfico 47. Distribución de la variable cirugía otológica previa según sexo. Grupo control 
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          El antecedente de cirugía otológica previa fue más prevalente en el grupo 

etario 5 (70-79 años) donde se acumularon 6 de los 8 casos. 

 

 

Gráfico 48. Distribución de la variable cirugía otológica previa según edad. Grupo control 

 

 

           

 

 

 

 

 

 

 

 

          

          En el grupo de los casos, sólo se contabilizaron 4 pacientes con 

antecedentes de cirugía otológica previa, de los cuales 1 de ellos era una mujer 

1/25 (4%) y en 3/25 (12%) varones. 

 

 

        Gráfico 49. Distribución de la variable cirugía otológica previa según sexo. Grupo casos 
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          Importante es reseñar, que estos 4 casos, se incluyeron en el grupo etario 

número 5 (70-79 años). 

 

 

Gráfico 50. Distribución de la variable cirugía otológica previa según edad. Grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

5.16 Ototoxicidad 

 

          En el grupo control, 2 fueron los casos de ototoxicidad, distribuyéndose 

en la misma proporción en ambos sexos, con 1 caso en una mujer y 1 caso en un 

hombre. El porcentaje según los grupos por sexo fue 1/20 (5%) en el caso de las 

mujeres y 1/30 (3,33%) en el caso de los hombres. 

 

 

Gráfico 51. Distribución de la variable ototoxicidad según sexo. Grupo control 

 

 

 

 

 

 

          

 

1 1

29

19

0

10

20

30

Si No

Hombres

Mujeres

0 0 0 0

4

0 0 0 0 0 0 0
0

0,5

1

1,5

2

2,5

3

3,5

4

Sí No

1. 30-39 años

2. 40-49 años

3. 50-59 años

4. 60-69 años

5. 70-79 años

6. 80-89 aós



 169 

 Ambos casos pertenecían al grupo etario número 5 (70-79 años). 

 

Gráfico 52. Distribución de la variable ototoxicidad según edad. Grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

           En el grupo de los casos, 3 pacientes presentaron antecedente de 

ototoxicidad, de los cuales 1 era mujer, 1/25 (4%) y 2 eran hombres, lo que 

suponía un 8% (2/25). 

 

 

Gráfico 53. Distribución de la variable ototoxicidad según sexo. Grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          Los 3 casos se distribuyeron de forma homogénea entre los grupos 3 (50-

59 años), 4 (60-69 años) y 5 (70-79 años). 
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                          Gráfico 54. Distribución de la variable ototoxicidad según edad. Grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

5.17 Trauma acústico  

 

          En el grupo control, 16 fueron los pacientes con antecedente de trauma 

acústico, apareciendo en 13 varones y 3 mujeres. La distribución por sexo fue 

por tanto 13/30 (43,3%) varones y 3/20 (15%) mujeres. 

 

Gráfico 55. Distribución de la variable trauma acústico según sexo. Grupo control 
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 La distribución por grupos de edad fue heterogénea, siendo mayoritario el 

grupo 4 (60-69 años) donde encontramos 4 de los 16 casos. 

 

                  Gráfico 56. Distribución de la variable trauma acústico según edad. Grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          En el grupo de los casos, observamos de nuevo un claro predominio de 

antecedente de trauma acústico en el sexo masculino, que aconteció en 9 

varones frente a 1 caso en una mujer, siendo la distribución por sexo  9/25 

(36%) varones y 1/25 (4%) mujeres. 

 

   Gráfico 57. Distribución de la variable trauma acústico según sexo. Grupo casos 
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Todos los casos de antecedente de trauma acústico se produjeron en los grupos 

de mayor edad (4, 5 y 6) siendo el grupo mayoritario el 4 (60-69 años) con 5 de 

los 10 casos. 

 

Gráfico 58. Distribución de la variable trauma acústico según edad. Grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

5.17 Sintomatología  

 

         En el grupo control, la hipoacusia aislada fue el síntoma más frecuente, 

siendo superior entre los hombres en relación 10/7 respecto de las mujeres, 

suponiendo, por tanto, 7/20 (35%) del sexo femenino y 10/30 (33,3%) del sexo 

masculino. La asociación de hipoacusia y acúfenos fue discretamente superior 

en las mujeres en relación 8/7 respecto a los hombres siendo la distribución por 

sexos  8/20 (40%) en el sexo femenino y 7/30 (23,3%) en el sexo masculino. Los 

acúfenos aislados, constituyeron el síntoma menos frecuente, siendo muy 

superior entre los hombres en relación 6/1 respecto a las mujeres. 
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Gráfico 59. Distribución de la variable sintomatología según sexo. Grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          La hipoacusia aislada se distribuyó de forma heterogénea entre todos los 

grupos etarios siendo superior en los grupos 2,3 y 4. La asociación de 

hipoacusia y acúfenos, fue mayoritaria entre los grupos de mayor edad 4,5 y 6 

siendo especialmente prevalente en el grupo 5 (70-79 años) con 7 pacientes. 

 

 

Gráfico 60. Distribución de la variable sintomatología según edad. Grupo control 
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          En el grupo de los casos, de nuevo, la hipoacusia aislada fue el síntoma 

más frecuente y en este caso se distribuyó de forma similar entre los sexos, 

afectando a 8 mujeres y 8 hombres, siendo la distribución por sexo de 8/25 

(32%) en ambos casos. La asociación de hipoacusia y acúfenos, se repartió de 

forma equitativa entre los sexos, apareciendo en 6 hombres y 6 mujeres, por lo 

que la distribución por sexo fue 6/25 (24%) en ambos grupos. 

 

 

Gráfico 61. Distribución de la variable sintomatología según sexo. Grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

           En los casos, la hipoacusia aislada apareció sólo entre los grupos de 

mayor edad, 4,5 y 6 siendo mayoritaria en el grupo 4 con 6 casos. La asociación 

de hipoacusia y acúfenos se distribuyó de forma asimétrica entre los distintos 

grupos etarios, siendo el más prevalente de ellos el grupo 5 (70-79 años) con 7 

de los casos.  
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Gráfico 62. Distribución de la variable sintomatología según edad. Grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

5.19 Tipos de hipoacusia 

 

          Analizamos ambos oídos, de forma independiente. 

 

          En el grupo control, en el oído derecho, la hipoacusia neurosensorial, que 

fue el tipo de hipoacusia más frecuente, siendo más frecuente entre los hombres 

en relación 20/11 respecto de las mujeres, siendo la distribución por sexo 20/30 

(66,7%) en el caso de los varones y 11/20 (55%) en el caso de las mujeres. La 

hipoacusia mixta, fue el segundo tipo más frecuente, de predominio también en 

el sexo masculino, en proporción 5/3 respecto a las mujeres, cuya distribución 

por sexo fue 5/30 (16,7%) de los hombres y 3/20 (15%) de las mujeres. 

Finalmente, la hipoacusia transmisiva, que fue el tipo de hipoacusia menos 

frecuente, aconteció sólo en 2 mujeres, suponiendo 2/20 (10%) de la 

distribución en el sexo femenino. 
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   Gráfico 63. Distribución de la variable tipo de hipoacusia según sexo. Oído derecho-grupo control 

 

 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

          Los resultados obtenidos en el oído izquierdo fueron similares a los 

referidos para el oído derecho en el grupo control. 

 

  Gráfico 64. Distribución de la variable tipo de hipoacusia según sexo. Oído izquierdo-grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          En ambos oídos, la distribución en los grupos etarios, para los distintos 

tipos de hipoacusia, fue heterogénea. Destacamos, que la mayor parte de los 

casos, se agruparon entre los grupos de mayor edad, 4,5 y 6 (60-89 años). 
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       Gráfico 65. Distribución de la variable tipo de hipoacusia según edad. Oído derecho-grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

   Gráfico 66. Distribución de la variable tipo de hipoacusia según edad. Oído izquierdo-grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          En el grupo de los casos, en el oído derecho, la hipoacusia neurosensorial 

fue el tipo más frecuente, predominante entre los hombres en relación 20/15 

respecto de las mujeres y cuya distribución por sexo fue 20/25 (80%) sexo 

masculino y 15/25 (60%) del sexo femenino.  
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La hipoacusia mixta fue superior entre las mujeres en relación 5/3 siendo la 

distribución por sexos 5/25 (20%) del sexo femenino y 3/25 (12%) del sexo 

femenino. Finalmente sólo aconteció 1 caso de hipoacusia transmisiva en una 

mujer. 

 

 

Gráfico 67. Distribución de la variable tipo de hipoacusia según sexo. Oído derecho-grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

           

 

       En el oído izquierdo, la distribución fue similar, salvo la hipoacusia mixta, 

que fue discretamente superior entre los hombres en proporción 4/3 siendo la 

distribución por sexo 4/25 (16%) del sexo masculino. 

 

       Gráfico 68. Distribución de la variable tipo de hipoacusia según sexo. Oído izquierdo-grupo casos 
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          Al igual que en el grupo control, para los distintos tipos de hipoacusia, la 

distribución entre los grupos de edad fue asimétrica, agrupándose la mayor 

parte de los casos entre los grupos 4, 5 y 6. 

 

Gráfico 69. Distribución de la variable tipo de hipoacusia según edad. Oído derecho-grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Grafico 70. Distribución de la variable tipo de hipoacusia según edad. Oído izquierdo-grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

1 1 1

3

0 0

1

0 0 0 0 0 0 0 0

1

6

1

0 0

1

12

14

8

0

2

4

6

8

10

12

14

Normoacusia HT HM HNS

1. 30-39 años

2. 40-49 años

3. 50-59 años

4. 60-69 años

5. 70-79 años

6. 80-89 años

1 1 1

2

0 0

1

0 0 0

1

0 0 0 0 0

6

1

0 0

1

14

13

8

0

2

4

6

8

10

12

14

Normoacusia HT HM HNS

1. 30-39 años

2. 40-49 años

3. 50-59 años

4. 60-69 años

5. 70-79 años

6. 80-89 años



 180 

5.20 Curvas de timpanometría  

 

          Se realizó, de forma independiente, el análisis de ambos oídos. 

 

          En el grupo control, en el oído derecho, la curva A fue la más frecuente 

destacando una mayor prevalencia en el sexo masculino en relación 24/18 

respecto al sexo femenino, y la distribución por sexos fue 24/30 (80%) de los 

hombres y 18/20 (90%) de las mujeres. La curva tipo As, segunda más 

frecuente, fue superior en el grupo de los hombres en relación 5/2 y los 

resultados obtenidos de la distribución fueron 5/30 (16,7%) en el sexo 

masculino y 2/20  (10%) en el sexo femenino. Sólo existió 1 caso, en un hombre, 

de curva tipo B.  

 

Gráfico 71. Distribución de la variable curva de timpanometría según sexo. Oído derecho-grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          En el oído izquierdo, la diferencia existente respecto a los anteriores 

resultados fue la distribución homogénea de la curva tipo As que apareció en 3 

hombres y 3 mujeres. 
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Gráfico 72. Distribución de la variable curva de timpanometría según sexo. Oído izquierdo-grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

           

          En ambos oídos, la distribución de las curvas de timpanometría, fue 

asimétrica entre los distintos grupos, destacando la agrupación de la mayor 

parte de los pacientes en los grupos 4,5 y 6. 

 

 

   Gráfico 73. Distribución de la variable curva de timpanometría según edad. Oído derecho-grupo control 
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Gráfico 74. Distribución de la variable curva de timpanometría según edad. Oído izquierdo-grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

          En el grupo de los casos, en el oído derecho, la curva As fue el tipo de 

curva más frecuente, predominante en las mujeres en relación 15/13, siendo por 

tanto la distribución en los sexos 15/25 (60%) en el sexo femenino y 13/25 (52%) 

en el sexo masculino. La curva tipo A, fue el segundo tipo más frecuente, siendo 

discretamente superior en mujeres en relación 10/9 cuya distribución por sexo 

fue 10/25 (40%) en el sexo femenino y 9/25 (36%) en sexo masculino. Hubo 3 

casos de curva tipo B, apareciendo todos ellos en el sexo masculino.  

 

Gráfico 75. Distribución de la variable curva de timpanometría según sexo. Oído derecho-grupo casos 
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En el oído izquierdo la curva As fue superior en varones en proporción 13/11. 

La curva A fue el segundo tipo más frecuente, más prevalente entre las mujeres 

en relación 14/9. Existieron 2 casos de curvas tipo B y 1 caso de curva tipo C, 

todos ellos aparecieron en el sexo masculino. 

 

Gráfico 76. Distribución de la variable curva de timpanometría según sexo. Oído izquierdo-grupo casos 

 

 

 

 

 

          

 

 

 

           

          En ambos oídos, la mayor parte de los pacientes, se concentraron en los 

grupos etarios mayores, 4,5 y 6.  

 

  

  Gráfico 77. Distribución de la variable curva de timpanometría según edad. Oído derecho-grupo casos 
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Gráfico 78. Distribución de la variable curva de timpanometría según edad. Oído izquierdo-grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

5.21 Reflejo del estribo 

  

          En el grupo control, fue superior la presencia de reflejo del estribo, y más 

prevalente en el sexo masculino en relación 25/16, siendo la distribución por 

sexo 25/30 (83,3%) en los hombres y 16/20 (80%) en las mujeres. La ausencia de 

reflejos fue discretamente superior entre los hombres en relación 5/4.  

 

Gráfico 79. Distribución de la variable reflejo del estribo según sexo. Oído derecho-grupo control 
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La distribución fue similar en el oído izquierdo.  

 

  Gráfico 80. Distribución de la variable reflejo del estribo según sexo. Oído izquierdo-grupo control 

 

 

 

  

  

 

 

 

 

 

           La presencia de reflejos concentró la mayor parte de los casos en los 

grupos etarios 2, 4 y 5 con 27 de los 41 casos en el oído derecho. La ausencia de 

reflejos fue especialmente prevalente en el grupo 5 (70-79 años) agrupando 6 de 

los 9 casos.  

 

Gráfico 81. Distribución de la variable reflejo del estribo según edad. Oído derecho-grupo control 
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Los resultados obtenidos para el oído izquierdo fueron similares. 

 

Gráfico 82. Distribución de la variable reflejo del estribo según edad. Oído izquierdo-grupo control 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

         En el grupo de los casos, en el oído derecho, la presencia de reflejos fue 

superior en varones. Sin embargo, la ausencia de reflejo del estribo fue similar 

en ambos sexos.  

 

        Gráfico 83. Distribución de la variable reflejo del estribo según sexo. Oído derecho-grupo casos 
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          En el oído izquierdo, la distribución de la presencia de reflejos fue 

superior en el sexo masculino y la ausencia de reflejos mayor entre el grupo de 

mujeres.  

 

        Gráfico 84. Distribución de la variable reflejo del estribo según sexo. Oído izquierdo-grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

           

 

          En ambos oídos, la mayor parte de los casos, para la presencia y ausencia 

de reflejos, se distribuyó entre los grupos de mayor edad, 4,5 y 6. 

 

 

    Gráfico 85. Distribución de la variable reflejo del estribo según edad. Oído derecho-grupo casos 
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       Gráfico 86. Distribución de la variable reflejo del estribo según edad. Oído izquierdo-grupo casos 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

5.22 Déficit vestibular 

          

          El déficit vestibular, sólo se estudió en el grupo de pacientes con EOP. 

 

          La ausencia de déficit vestibular, fue superior, y más prevalente entre las 

mujeres en relación 15/12 respecto a los hombres siendo la distribución por 

sexos la siguiente: 15/25 (60%) del sexo femenino y 12/25 (48%) del sexo 

masculino. La presencia de déficit vestibular fue superior en hombres en 

relación 13/10 respecto a las mujeres, siendo la distribución por sexos 13/25 

(52%) en el sexo masculino y 10/25 (40%) en el sexo femenino. 
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Gráfico 87. Distribución de la variable déficit vestibular según sexo. Grupo casos 

 

 

          

 

 

 

 

 

 

          La ausencia de déficit vestibular, se distribuyó de forma heterogénea entre 

los distintos grupos etarios, siendo claramente superior entre los grupos de 

mayor edad y especialmente entre los grupos 4 y 5 donde se agruparon 18 de 

los 27 casos. La presencia de déficit vestibular, de la misma forma, se distribuyó 

de forma asimétrica entre los distintos grupos de edad siendo superior en el 

grupo 5 (70-79 años) donde se agruparon 12 de los 23 casos. 

 

 

      Gráfico 88. Distribución de la variable déficit vestibular según edad. Grupo casos 
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5.23 Alteraciones en TAC de hueso de peñasco de temporal 

  
          Es importante reseñar, que el TAC sólo se realizó a aquellos pacientes que 

presentaban enfermedad de Paget craneal con y sin afectación del peñasco del 

hueso temporal. La decalcificación difusa fue la alteración más frecuente y 

aconteció con mayor prevalencia en el sexo femenino. 

 

 

             Gráfico 89. Distribución de la variable alteraciones en TAC según sexo. Grupo casos 
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Las alteraciones en la TAC fueron más frecuentes en los grupos etarios 

de mayor edad, es decir, en los grupos 4, 5 y 6. 
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            Gráfico 90. Distribución de la variable alteraciones en TAC según edad. Grupo casos 
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La EOP en el hueso temporal se considera una patología de especial 

interés en el ámbito otorrinolaringológico, debido a la afectación de la audición 

y del órgano del equilibrio (Monsell M y cols, 1999), (Monsell EM, 2004), (Zatonski 

y cols, 2012), (Ralston SH, 2013).  

 

En la actualidad existen posibilidades terapéuticas para controlar 

metabólicamente la enfermedad pero no se conoce si esto puede prevenir o 

disminuir las alteraciones auditivas y vestibulares. Además no existen muchos 

estudios recientes para conocer cuál es la fisiopatología y la clínica de esta 

afección. Tampoco existe mucha información sobre cuál es la evolución natural 

de estas alteraciones otrorrinolaringológicas, tanto en pacientes tratados como 

en no tratados. Por otro lado la metodología aplicada al estudio de las 

alteraciones auditivas y vestibulares ha tenido un importante avance en los 

últimos años. Estos motivos justifican la realización de este trabajo con el 

objetivo de conocer las relaciones anatomoclínicas de estos problemas en 

pacientes con EOP. 

 

 

6.1 Aspectos epidemiológicos 

 

6.1.1. Incidencia y prevalencia 

 

La incidencia de la EOP es altamente variable. Según estudios 

necrópsicos, la frecuencia de la enfermedad oscila desde un 3% en pacientes 

mayores de 40 años con antecedente de EOP (Krame SM, 1986) y puede alcanzar 

hasta un 5-10% en la década de los 90 años en este grupo de enfermos (Schmörl 

G, 1932), (Collins DH, 1956), (Barry HC, 1969).  
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Diversos estudios hacen referencia a que la incidencia real puede ser más 

alta debido al importante número de casos asintomáticos que son pasados por 

alto y que ocasionarían un infradiagnóstico de la EOP (Ouslander JG y cols, 

1982), (Frame B y cols, 1982), (McAfee HN y cols, 1995). 

 

Por otro lado, sabemos que la distribución geográfica de la EOP es muy 

irregular. La prevalencia de la EOP en España ha sido estimada en torno al 1 % 

(Guañabens N y cols, 2008). En la zona de influencia de nuestro hospital, en la 

provincia de Salamanca, existe una zona en el área de Vitigudino,  cuya  

prevalencia se ha estimado en más de un 5% de la población susceptible (Mirón 

Canelo JA y cols, 1997). La muestra de nuestro estudio  procede del área de salud 

de Salamanca y ha sido seleccionada en las consultas del Servicio de 

Reumatología de acuerdo con los criterios expuestos en el apartado Pacientes y 

Método. 

 

6.1.2. Sexo 

 

En cuanto a la prevalencia por sexos, la EOP es discretamente superior 

en varones con una relación 5/4 respecto a las mujeres, lo que coincide con un 

estudio previo realizado en el año 2003 en una cohorte de Salamanca, que 

estaba compuesta por 110 hombres y 101 mujeres (Corral Gudino, 2013).  

 

Sin embargo, en la muestra del presente estudio, que fue seleccionada de 

forma secuencial, encontramos diferencias con lo expuesto anteriormente, ya 

que 25 eran hombres y 25 eran mujeres, siendo por tanto, una distribución 

similar por sexo. 
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6.1.3. Edad 

 

Respecto a la edad, la EOP afecta principalmente a personas adultas y es 

rara antes de los 40 años. La prevalencia aumenta en las últimas décadas de la 

vida y en el 70 % de los casos la enfermedad es diagnosticada después de los 60 

años (Barry HC, 1969), (Proops D y cols, 1985), (Davie M y cols, 1999). Es 

importante reseñar, que existe una variante de la EOP conocida como EOP 

juvenil o también denominada hiperfofatasia congénita. Esta entidad es 

diferente y fue descrita por primera vez en 1956, se caracteriza por afectar a 

pacientes jóvenes como su nombre indica y solo se han comunicado 

aproximadamente 50 casos hasta la actualidad (Cundy T, 2002). 

 

Los datos comentados en el párrafo previo son similares a los obtenidos 

en nuestro estudio. En la presente muestra, la edad en el grupo de pacientes con 

EOP osciló entre los 30 y 87 años, siendo la media de 71,18 años y la mediana 73 

años.  

 

Como era de esperar, y apoyándonos en los datos referidos con 

anterioridad, tan solo 2 pacientes (4%) de la muestra pertenecían al grupo etario 

más joven comprendido entre los 30-39 años. Este dato corrobora que la EOP es 

una enfermedad poco frecuente en pacientes menores de 40 años. Además el 

mayor número de enfermos con EOP (más de un 65%), se encontraban situados 

en los grupos etarios de 60-69 años y 70-79 años. Es por tanto una muestra 

representativa de la población de pacientes con EOP. 

 

6.1.4. Localización 

 

Las manifestaciones audiovestibulares se atribuyen a lesiones pagéticas 

localizadas en el cráneo, más concretamente en el hueso temporal. El 

neurocráneo se afecta más a menudo que la región facial y de los huesos de la 

cara. Se ha descrito que la afectación del maxilar superior es más frecuente que  
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la del maxilar inferior o mandíbula, en una relación 2:1 (Bhaskar SN, 1984). Sin 

embargo, en nuestro estudio comprobamos que solo 5 pacientes (25%)  con 

afectación craneal tenían afectación del macizo facial, siendo en todos los casos 

la mandíbula el único hueso afecto. No existió ningún caso de afectación del 

maxilar superior. 

 

La localización craneal es frecuente en la EOP. En algunas series, el 

cráneo y el hueso temporal se ve afectado hasta en 2/3 de los pacientes con 

EOP (Collins DH, 1956), (Nager GT, 1975). La participación del hueso temporal 

en dicha enfermedad puede acontecer bilateralmente (Lindsay JR y cols, 1967), 

(Meng y cols, 2009). En nuestro estudio, observamos tras la selección secuencial 

de la muestra y basándonos en los resultados obtenidos mediante la 

gammagrafía con Tc-99, que 30 de los 50 pacientes no presentaban afectación 

craneal y los 20 restantes sí. De estos últimos, 7 presentaban afectación del 

hueso temporal.   

 

 

6.2 Aspectos clínicos 

 

La EOP puede ocasionar síntomas cocleares como hipoacusia y/o 

acúfenos debido a la lesión del laberinto anterior,  y puede acompañarse de 

sintomatología vestibular si se afecta el laberinto posterior. Estos cambios 

producen una disminución de la audición en un 30-50 % de los casos así como 

alteración de la función vestibular en un 25-30 % de los casos (Clemis D y cols, 

1967), (Nager GT, 1975). 

  

6.2.1.1 Hipoacusia 

 

La complicación neurológica más común en la EOP es la hipoacusia 

(Paget J, 1877), (Lyles KW y cols, 2001), (Walsh JP, 2004), (Young CA y cols, 2007) y 
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se relaciona con la participación del hueso temporal a nivel intrapetroso debido 

a una lesión pagética focal (Monsel EM y cols, 1999). 

 

De acuerdo con esta afirmación, observamos que la manifestación clínica 

más frecuente entre los pacientes con EOP de nuestro estudio, fue precisamente 

la hipoacusia. Durante la recogida de datos de la historia clínica, 37 de los 50 

pacientes con EOP refirieron hipoacusia que se manifestó de dos formas: como 

síntoma aislado en 16 de los 50 pacientes y acompañado de otras 

manifestaciones clínicas (acúfenos y sintomatología vestibular) en los 21 

pacientes restantes. Como era de esperar, era más frecuente la percepción de 

hipoacusia cuando existía afectación craneal, ya que aparecía en 15 de los 20 

pacientes de este grupo (75 %) y más aún si la enfermedad afectaba al hueso 

temporal, que fue relatada en 6 de los 7 pacientes (85,71 %). No obstante, 22 de 

30 pacientes con EOP sin afectación craneal (un grupo no despreciable) relataba 

hipoacusia (73,33 %).  

 

Cabe hacer especial hincapié en otro dato encontrado en nuestro estudio. 

Tras valorar la sintomatología en función de los grupos de edad, observamos 

que la hipoacusia como síntoma (aislada o asociada a otro tipo de 

manifestaciones clínicas), se distribuyó principalmente entre los grupos etarios 

de mayor edad, como eran el grupo 4 (60-69 años), grupo 5 (70-79 años) y grupo 

6 (80-89 años) de los pacientes con EOP. Esto es muy importante, ya que en 

estos pacientes además de la patología motivo de estudio, la EOP, se asocia la 

instauración del fenómeno fisiológico de la presbiacusia, que se inicia alrededor 

de los 60 años. Por lo tanto en estos pacientes de mayor edad, pensamos que 

existe un efecto sumatorio de la hipoacusia causada por la EOP y la 

presbiacusia, lo que explicaría la alta prevalencia de dicho síntoma. 

 

Además, queremos hacer mención a la distribución de la hipoacusia 

dentro del grupo control del presente estudio. Utilizamos como controles un 

grupo de pacientes, pareados en cuanto a edad  (media 73,34 años y mediana 69 
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años), que acudieron a consultas de ORL por problemas diferentes de la 

hipoacusia. En este grupo 32/50 (64%) sujetos revelaron hipoacusia como 

síntoma, en su mayoría (17/32) la hipoacusia fue aislada, sin otros síntomas 

audiovestibulares acompañantes. A pesar del elevado porcentaje de dicho 

síntoma en pacientes libres de EOP, observamos que la prevalencia es inferior 

que en los pacientes que presentaban dicha enfermedad. Probablemente 

atribuible a una presbiacusia sin otra afectación de las estructuras cócleo-

vestibulares que se produce en la EOP. 

 

6.2.2 Vértigo como síntoma 

 

La EOP puede afectar al laberinto posterior y causar alteración de la 

función vestibular entre un 25-30 % de los casos (Clemis JD y cols, 1967), (Nager 

GT, 1975). Los síntomas vestibulares son comunes en la EOP, pero son fáciles de 

pasar por alto, por su menor intensidad y por ser más notable la pérdida 

auditiva (Gutman AB y cols, 1936), (Fowler EP, 1937), (Rosenkrantz JA y cols, 1952), 

(Davis DG, 1968), (Lindsay JR y cols, 1967), (Proops D y cols, 1985), (Hans AW y 

cols, 1993). 

 

A diferencia de lo expuesto, observamos que la prevalencia de vértigo en 

nuestro estudio fue discretamente inferior, ya que apareció en 11 de los 50 

pacientes con EOP, lo que suponía un 22%. Quizás este resultado pueda 

deberse a que solo consideramos como vértigo las crisis de mareo con giro de 

objetos asociadas a cortejo vegetativo (naúseas, sudoración, vómitos) y no 

tuvimos en cuenta a aquellos pacientes que describían desequilibrio o 

inestabilidad.  

 

Además, al igual que los resultados obtenidos para la hipoacusia, 

concluimos que la prevalencia de vértigo como síntoma fue superior en los 

pacientes con EOP y afectación craneal, ya que apareció en 6 de los 20 pacientes 

(30%) y tan sólo en 5 de los 30 pacientes con EOP sin afectación craneal 
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(16,67%). Por otro lado, la prevalencia de vértigo fue muy similar en los 

pacientes con EOP craneal sin afectación del hueso temporal, aconteciendo en 4 

de los 13 pacientes de este grupo (30,77%) y en 2 de los pacientes con EOP 

craneal y temporal (28,57%). No encontramos una explicación anatomoclínica ni 

funcional para este hallazgo. 

 

Aunque lo discutiremos más adelante, es de destacar que todos aquellos 

pacientes que presentaban una afectación de la cápsula ótica en la TAC,  

relataron vértigo durante la realización de la anamnesis. El hueso que envuelve 

la cápsula ótica es más denso y presenta un mayor espesor que el recubre el 

laberinto posterior y por lo tanto, es más “visible” en la TAC. Por ello, 

pensamos que la afectación de la cápsula ótica en la TAC puede ser un signo 

indirecto de la afectación del laberinto posterior.  

 

Es importante comentar que existen pocos estudios en la literatura que 

hagan referencia a los episodios de vértigo en la EOP. Uno de los más 

importantes, por ser el de mayor tamaño muestral con 16 pacientes, investigó la 

presencia de dicho síntoma, que apareció en 4 de los 16 pacientes de la muestra 

(Khetarpal U y cols, 1990). En este artículo y a diferencia de lo comentado de 

nuestros resultados, los síntomas podían manifestarse como episodio de giro de 

objetos, inestabilidad o desequilibrio asociado a la edad. Se realizó un examen 

histológico postmortem de los huesos temporales de estos pacientes y se 

confirmaron los siguientes hallazgos: 

 

- La pérdida de fibras del nervio vestibular mayor de lo normal 

para la edad ocurrió en 9 oídos de 6 sujetos diferentes, de los 

cuales 3 presentaron vértigo y otros 3 no habían presentado 

clínica vestibular. 

- En algunos pacientes existió evidencia de atelectasia parcial o 

total del utrículo, sáculo, ampollas y paredes ampulares. 
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- Finalmente se constató la presencia de microneurinomas del 

nervio vestibular en 4 oídos de 3 pacientes y sin embargo 

ninguno de ellos presentó historia de vértigo. 

 

6.2.3 Otros síntomas 

 

6.2.3.1    Acúfenos 

 

Los acúfenos aparecen también como síntoma acompañante en la EOP, 

siendo su prevalencia en la enfermedad muy variable ya que puede oscilar 

entre un 20-60% (Mackenzie I y cols, 2006). 

 

Nuestros resultados respecto a la prevalencia de este síntoma entre el 

grupo de pacientes con EOP, coinciden con lo anteriormente reseñado, ya que 

durante la anamnesis 21 de los 50 pacientes con dicha enfermedad (42%) 

refirieron padecer acúfenos (pudiendo ser de tonalidad grave o aguda). 

Creemos que la alta prevalencia de dicho síntoma pudo deberse a la búsqueda 

activa a través de la realización de una historia clínica detallada y minuciosa. Se 

observaron pocas diferencias cuando consideramos los pacientes sin afectación 

craneal, donde se relataron acúfenos en 13 de los 30 pacientes de este grupo 

(43,3%) respecto al grupo de pacientes con EOP craneal, donde los acúfenos 

aparecieron en 9 de 20 pacientes (45%). Entre los pacientes del grupo con EOP 

craneal y temporal, los acúfenos fueron relatados en 5 de los 7 pacientes 

(71,43%) siendo la prevalencia muy superior respecto al grupo de pacientes con 

EOP con afectación craneal sin lesión en el hueso temporal (15,38%). Creemos 

que este hallazgo fue debido a la afectación de las estructuras contenidas en el 

peñasco del temporal en el transcurso de la EOP. 

 

Sin embargo observamos un dato curioso. La prevalencia de acúfenos fue 

mucho mayor en el grupo control que acontecieron en 22 de los 50 pacientes de 

este grupo (44%) respecto a los enfermos con EOP craneal sin afectación 
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temporal, que como se ha mencionado en el párrafo anterior, aparecieron en un 

15,38% sin encontrar una explicación a dicho resultado. 

 

De nuevo, al igual que lo que observado para la hipoacusia y el vértigo, 

pudimos concluir que los acúfenos aparecen de forma más prevalente entre los 

pacientes con EOP y afectación craneal, aconteciendo en 9 de los 20 pacientes de 

este grupo (45%) y en menor medida en el grupo de EOP sin afectación craneal, 

ya que fueron referidos por 12 de los 30 pacientes de dicho grupo (40%). 

Debemos hacer especial mención al grupo de pacientes con EOP craneal y 

temporal, donde la prevalencia de dicho síntoma fue muy superior al resto de 

grupos aconteciendo en 5 de los 7 pacientes (71,43%).  

 

 

6.2.3.2  Parálisis facial 

 

La EOP también puede causar parálisis facial periférica. Algunos autores 

sugirieron que el canal de Falopio era capaz de resistir la invasión y la 

destrucción a la que era sometido por la EOP (Clemis JD y cols, 1967), (Sellars SL  

y cols, 1975). Sin embargo, otro estudio reveló que el canal de Falopio podía 

afectarse de forma muy severa incluso llegando a producirse la extrusión del 

nervio a través de la dehiscencia ósea ocasionada por el mecanismo de la 

enfermedad (Nager GT, 1975). Si el nervio facial se desplaza en el interior del 

canal de Falopio, que ha sido previamente remodelado por el crecimiento del 

hueso pagético y se comprime contra la crura posterior del estribo, la presión 

constante puede causar una degeneración parcial del nervio. 

 

En nuestro estudio no existió antecedente de parálisis facial periférica 

entre los pacientes con EOP, pero sin embargo cabe destacar la presencia de la 

afectación del canal de Falopio en la TAC en un paciente con EOP craneal sin 

afectación del hueso temporal gammagráfica, y a pesar de ello no refirió clínica 

de este tipo. 



 204 

6.3 Aspectos funcionales 

 

Realizamos diferentes pruebas complementarias a los pacientes que 

formaban la muestra de nuestro estudio. Mediante la audiometría tonal liminar 

pudimos conocer el umbral auditivo y el tipo de hipoacusia. El análisis de la 

función del oído medio, se llevó a cabo a través de la realización de la curva de 

timpanometría y del reflejo estapedial. Finalmente se realizó la prueba calórica 

para determinar la existencia de déficit vestibular. 

 

Existen muy pocos estudios en la literatura sobre este tema, por lo que 

somos conscientes de que no podremos discutir estos aspectos con mayor 

profundidad. 

 

6.3.1. Audiometría tonal liminar 

 

 Como hemos comentado en el párrafo anterior, en primer lugar se 

realizó una audiometría tonal liminar tanto a los pacientes control como al 

grupo de enfermos con EOP, que permitía: 

 

a. Establecer si el paciente era normoacúsico o padecía hipoacusia.  

 

b. Determinar el umbral auditivo. 

 

c. Determinar el tipo de hipoacusia (hipoacusia transmisiva, hipoacusia 

mixta e hipoacusia neurosensorial). 

 

A continuación exponemos los importantes hallazgos audiométricos tras 

analizar los resultados de forma independiente para el oído derecho e 

izquierdo. 
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6.3.1.1.   Normoacusia 

 

De los 100 oídos explorados, correspondientes a los pacientes con EOP, 

cabe destacar que se objetivó normoacusia en solo 11 de ellos, de los cuales 10 

pertenecían a pacientes con EOP sin afectación craneal y 1 a un paciente con 

EOP craneal sin afectación del hueso temporal. Por lo que observamos, además,  

que la prevalencia de oídos normoacúsicos fue baja. Pero como cabía esperar, la 

ausencia de hipoacusia fue mucho más alta entre aquellos pacientes con EOP 

que no presentaron afectación craneal y también en ausencia de afectación del 

hueso temporal. Es lógico, ya que en estos pacientes no existe afectación del 

laberinto anterior que pudiese originar pérdida de audición. 

 

 

6.3.1.2.   Hipoacusia: Umbral auditivo 

 

Posteriormente se analizó la hipoacusia desde el punto de vista 

funcional. Los pacientes control que fueron seleccionados en nuestro estudio, 

acudieron a consulta por referir patologías otorrinolaringológicas que no tenían 

relación con la hipoacusia (odinofagia, disfonía, sensación de cuerpo extraño 

faríngeo, etc). Sin embargo, en ausencia de EOP, observamos una alta 

prevalencia de pérdida auditiva ya que 84 de los 100 oídos estudiados en este 

grupo presentaron hipoacusia. Creemos que ello puede deberse a que la 

muestra elegida eran pacientes de edad avanzada ya que debían cumplirse 

unos requisitos para evitar sesgos de selección. Se sabe que la presbiacusia es 

un fenómeno fisiológico que acontece a partir de los 60 años y que puede 

aparecer en un 40 % de estos pacientes y que puede incrementarse hasta el 75 % 

en pacientes que presenten edades a partir de los 75-80 años (Blain H y cols, 

2003). Como era de esperar, la mayor parte de los casos de hipoacusia entre los 

pacientes del grupo control se concentraron en los grupos más añosos, grupo 4 

(60-69 años), grupo 5 (70-79 años) y grupo 6 (80-89 años).  
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Debemos hacer mención especial a otro hallazgo encontrado en nuestro 

estudio. Cuando comparamos los resultados obtenidos de la hipoacusia como 

síntoma con los resultados en la audiometría, pudimos observar que fueron 

menos los pacientes que relataron pérdida de audición en la anamnesis de lo 

que después se corroboró en la audiometría tonal liminar. Como era lógico, los 

casos en los que no se encontró concordancia, fueron pacientes que presentaban 

una hipoacusia leve (umbrales entre 20 y 40 dB) (Perelló, 1992) o afectación 

aislada de algunas frecuencias y no una pérdida pantonal. Finalmente, se 

comprobó que aquellos pacientes que presentaba EOP craneal percibían la 

hipoacusia de una forma mucho más clara y más aún en el caso de enfermos 

con EOP craneal y afectación temporal ya que ellos presentaban una mayor 

pérdida auditiva (52,32 dB en el oído derecho y 55,54 dB en el oído izquierdo). 

 

Cuando analizamos la media auditiva para el oído derecho e izquierdo 

de forma independiente observamos que, efectivamente, al igual que lo 

expuesto en los artículos previos, la pérdida de audición es más acusada si 

existe afectación craneal en la EOP y más aún si existe afectación del hueso 

temporal (como se ha mencionado en los párrafos anteriores). 

 

Al realizar el estudio estadístico para la variable “media auditiva”,  

obtuvimos resultados con significación estadística cuando comparamos el 

grupo control con los distintos grupos de EOP: EOP sin afectación craneal, EOP 

craneal sin afectación temporal y EOP craneal y temporal. También obtuvimos 

resultados estadísticamente significativos al comparar el grupo de pacientes con 

EOP sin afectación craneal con los pacientes con EOP craneal (tengan o no 

afectación temporal). Pero finalmente no obtuvimos diferencias estadísticas 

entre los pacientes con EOP craneal sin afectación temporal y los pacientes con 

EOP con afectación craneal y temporal. Por lo tanto, de los resultados 

obtenidos, opinamos que existe una clara tendencia en padecer mayor grado de 

hipoacusia en los pacientes EOP con afectación craneal. 
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Continuando con el análisis de la variable “media auditiva” teniendo en 

cuenta sólo a los pacientes con EOP en sus distintos grupos,  no obtuvimos 

resultados estadísticamente significativos entre los pacientes con EOP craneal 

sin afectación temporal y los pacientes con EOP craneal y temporal. Creemos 

que es debido al tamaño muestral, ya que en términos absolutos comprobamos 

que la totalidad de los pacientes con EOP craneal y temporal presentaron 

hipoacusia (7/7). La ausencia de significación estadística entre los pacientes con 

EOP craneal con y sin afectación temporal podría atribuirse al pequeño tamaño 

muestral de estos dos grupos de pacientes (7 y 13 respectivamente).  

Probablemente ampliando el número de pacientes de este grupo permitiría 

obtener diferencias significativas.  

 

Sorprendentemente, no hemos encontrado relación con la localización de 

la lesión en el peñasco del hueso temporal. Estos datos no son fáciles de 

explicar. Algunos autores han descrito shunts o derivaciones arterio-venosas 

entre hueso sano y hueso pagético. El aumento del flujo sanguíneo, provocaría 

un estasis venoso que conllevaría una situación de anoxia en las estructuras que 

componen el laberinto anterior, fundamentalmente la estría vascular y el 

órgano espiral causando hipoacusia. No obstante, los pacientes que 

participaron en el estudio tenían una baja actividad de la enfermedad medida 

mediante marcadores de remodelado óseo. En esta situación la posible 

hipervascularización debida a los shunts sería menos importante que durante la 

fase de actividad. Aunque esto iría contra la hipótesis propuesta, no es 

descartable que durante las fases previas de actividad de la enfermedad podría 

haberse producido una lesión auditiva irreversible. Por ello, a pesar de la 

ausencia de lesión del hueso temporal en la gammagrafía con Tc-99, si existe 

afectación craneal, se justificarían, al menos en parte, dichos resultados. 

 

Un aspecto a considerar es el efecto sumatorio entre presbiacusia y lesión 

ósea para la hipoacusia en los enfermos con EOP (Bone HG, 2007).  
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Por un lado es comprensible que la lesión local en la EOP se traduzca en 

una disminución de la audición de intensidad superior a la esperable por su 

edad.  

 

Por otro lado, los pacientes que conforman la muestra de nuestro estudio 

son mayores de 60 años, en los que se ha instaurado el proceso de la 

presbiacusia. Se trata de un proceso lento y progresivo de la pérdida de la 

audición en la que pueden combinarse distintos tipos de lesión (Schuknecht HF, 

1992),  (Schuknecht HF, 1993), de las que las más típicas, contantes e importantes 

son las de la presbiacusia sensorial o tipo 1, caracterizada por una degeneración y 

posterior desaparición de las células cilíadas y en la que la pérdida auditiva 

afecta inicialmente más a las frecuencias agudas (4 y 8 kHz), al igual que lo 

observado en el presente estudio. Los otros tres tipos de presbiacusia son 

menos frecuentes. La presbiacusia neuronal o tipo 2 se caracteriza por la 

degeneración y desaparición de neuronas en el ganglio espiral de Corti, VIII par 

craneal, en el resto de la vía auditiva y en el área auditiva de la corteza cerebral, 

lo que conlleva una pérdida de audición que afecta a la comprensión de la 

palabra. En la audiometría tonal liminar encontraremos una pérdida gradual de 

la audición con una afectación levemente mayor de las frecuencias agudas. 

Además, la presbiacusia estrial o tipo 3, está desencadenada por la atrofia de la 

estría vascular y produce un déficit auditivo familiar en edades avanzadas, con 

una pérdida de audición que es igual para todas las frecuencias. Por último, en 

la presbiacusia conductiva coclear o tipo 4 ocurre por disminución de la elasticidad 

de la membrana basilar y rigidez en el ligamento espiral. La audiometría de este 

tipo de pacientes presenta una hipoacusia neurosensorial bilateral con caída en 

frecuencias agudas. 

 

Además, la EOP conlleva la afectación craneal y como ya comentamos se 

han observado la presencia de shunts arterio-venosos que pueden justificar una 

situación de anoxia, anteriormente mencionada.  
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Finalmente, si además de los puntos comentados con anterioridad, 

señalamos que un importante porcentaje de pacientes con EOP pueden 

presentar lesión en el hueso temporal y por lo tanto  producirse la afectación de 

las distintas estructuras contenidas en él (CAI, cápsula ótica, estría vascular, 

ligamento espiral, cadena osicular etc…), ello no sólo se traduciría en la 

presencia de hipoacusia como sintomatología en los pacientes con EOP, sino 

que además el nivel de pérdida de audición sería mayor de lo que cabría 

esperar si lo comparásemos con individuos sanos de su misma edad.  

 

En nuestro estudio, 1/7 (14,3%) pacientes con EOP y afectación craneal y 

temporal, presentó afectación gammagráfica de ambos huesos temporales. El 

resto presentaron lesiones unilaterales, pero todos los enfermos presentaban 

hipoacusia bilateral constatada por audiometría tonal liminar. 

 

 

6.3.1.3.   Tipo de hipoacusia 

 

La afectación auditiva en la EOP puede ser neurosensorial y transmisiva. 

Se describe más a menudo el patrón de hipoacusia mixta, que aparece en más 

de un 50 % de los pacientes con EOP (Sparrow NL y cols, 1967), (Clemis JD y cols, 

1967), (Lindsay JR y cols, 1967), (Bone HG, 2007), (Dimitriadis PA y cols, 2012). Se 

trata de una hipoacusia transmisiva en frecuencias graves cuyo máximo gap vía 

aérea-vía ósea se encuentra en la frecuencia de 500 Hz (Nager GT, 1975) 

combinada con una hipoacusia neurosensorial en frecuencias agudas 

simulando una presbiacusia (Clemis JD y cols, 1967), (Davis DG, 1968), (Davies D, 

1970), (Proops D y cols, 1985) (Tabla 5). 
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                          Tabla 5. Estudios sobre la hipoacusia en la EOP 

Tipo de hipoacusia en la EOP Autor/es AAññoo  

Hipoacusia Neurosensorial 

 

Lindsay JR y cols 
1936 

 

Fowler EP 
1937 

 

Clemis JD y cols 
1967 

 

Davis DG 

 

1968 

 

Nager GT 

 

1975 

  

Harner SG 

 

1978 

 

Khetarpal U y cols 

 

1990 

 

Schucknet HF 

 

1990 

 

De la Fuente y cols 

 

2014 

Hipoacusia Transmisiva Tamari 

 

1942 

 

Hipoacusia Mixta 

 

Jenkins GJ 

 

1928 

 

Barth H 

 

1934 

 

Clemis JD y cols 

 

1967 

 

Davis DG 

 

1968 

 

Petasnick JP 

 

1969 

 

Davis D 

 

1970 

 

Proops D y cols 

 

1985 
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Están publicados numerosos estudios clínicos e histológicos pero 

ninguno ha identificado claramente una base anatomopatológica para la 

pérdida de audición en la EOP. En muchos de ellos la relación es especulativa y 

pobremente documentada  (Tabla 6).  

 

Tabla 6. Estudios clínicos e histológicos sobre la hipoacusia en la EOP 

Tipo de estudio sobre hipoacusia en la EOP Autor/es Año 

Estudio Clínico 

 

Mayer O 
1917 

 

Jenkins GJ 
1928 

 

Nager FR 
1932 

 

Rosenkrantz JA y cols 

 

1952 

 

Sparrow NL y cols 

 

1967 

 

Clemis JD y cols 

 

1967 

 

Davis DG 

 

1968 

 

Harner SG y cols 

 

1978 

Estudio Histológico 

 

Mayer O 

 

1917 

 

Jenkins GJ 

 

1928 

 

Nager FR 

 

1932 

 

Wilson GJ y cols 

 

1936 

 

Tamari M 

 

1942 

 

Griffey LE 

 

1960 

 

Kornfeld M 

 

1967 

 

Ruedi L 

 

1968 

 

Davis DG 

 

1968 

 

Nager GT 

 

1975 

 

Proops D y cols 

 

1985 
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Cuando analizamos el tipo de hipoacusia entre los pacientes control, 

libres de EOP, el patrón más frecuente, como era de esperar, fue la hipoacusia 

neurosensorial que aconteció en 68 de 100 oídos, seguidos en frecuencia por la 

hipoacusia mixta y mucho menos prevalente la hipoacusia transmisiva. 

 

Sin embargo debemos hacer especial hincapié en los resultados 

obtenidos de los pacientes con EOP. La hipoacusia neurosensorial fue el tipo de 

hipoacusia más frecuente entre los pacientes con EOP sin afectación craneal, ya 

que apareció en 41 de los 60 oídos estudiados en este grupo (68,33%), seguidos 

en frecuencia por la hipoacusia mixta y mucho menos frecuente la hipoacusia 

transmisiva. Como podemos observar, el comportamiento en el grupo de 

pacientes con EOP sin afectación craneal en cuanto al tipo de hipoacusia 

encontrado en la audiometría tonal liminar fue igual que en el grupo control. A 

diferencia de lo que cabría esperar para el grupo de pacientes con EOP craneal, 

de nuevo el patrón de hipoacusia más prevalente en estos pacientes fue la 

hipoacusia neurosensorial que aconteció en 30 de los 40 oídos estudiados (75%) 

y fue seguido por la hipoacusia mixta y finalmente la hipoacusia transmisiva. 

Pero cuando analizamos en último lugar a los pacientes con EOP craneal y 

temporal observamos que los hallazgos fueron similares ya que 11 de 14 oídos 

se vieron afectados por una hipoacusia neurosensorial (78,57%). 

 

Es importante destacar que no existen estudios en la literatura que 

valoren el tipo de hipoacusia en los distintos grupos de pacientes con EOP 

dependiendo de si existe afectación craneal (temporal o no temporal) o no 

presenten lesión en esta localización y tampoco que estos enfermos sean 

comparados con un grupo control para dicha variable. Aunque no obtuvimos  

diferencias estadísticamente significativas para la variable “tipo de hipoacusia” 

tras comparar todos los grupos de EOP entre sí ni tampoco con el grupo 

control, la hipoacusia ha de considerarse un rasgo característico en los pacientes 

con EOP y afectación craneal y ello es demostrado debido alto porcentaje de 

hipoacusia que se presenta en los distintos grupos de EOP.  
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Con los resultados obtenidos no pudimos relacionar el tipo de hipoacusia 

presente con la localización en la afectación gammagráfica, probablemente 

debido al tamaño muestral de los grupos, pero creemos que el aumento en el 

tamaño muestral favorecería la obtención de resultados estadísticamente 

significativos.   

 

Tras lo expuesto anteriormente debemos considerar que no hay un 

patrón que distinga por el tipo de hipoacusia los pacientes con EOP de larga 

evolución y de localización temporal del resto de pacientes sin localización 

temporal, ni de los controles. Nuestros hallazgos no coinciden con lo descrito en 

la literatura, donde se menciona a la hipoacusia mixta como el tipo más 

frecuente. Una posible explicación es una inicial hipoacusia mixta, con 

hipoacusia transmisiva en frecuencias graves, se haya transformado en una 

hipoacusia neurosensorial por afectación de la vía ósea en dichas frecuencias 

debido a un efecto fisiológico que ocurre por la edad. Pero esta hipótesis no 

puede sostenerse por sí sola, ya que la edad de los pacientes de otros estudios 

sobre este problema es similar a la de nuestros pacientes. En futuras 

investigaciones trataremos de establecer un seguimiento a largo plazo de los 

pacientes, comenzando a estudiar su audición desde el momento del 

diagnóstico de la enfermedad para poder confirmar este punto. 

 

En relación con lo señalado respecto a la hipoacusia, debe ser 

considerada como un rasgo característico en los pacientes con EOP y afectación 

craneal. Ocurre en el 100% de los pacientes con localización temporal y es de 

mayor intensidad. Pero también es frecuente en los pacientes con enfermedad 

craneal sin afectación temporal. Incluso es también de mayor intensidad que en 

relación con los pacientes asintomáticos y los pacientes con EOP sin afectación 

craneal. En relación con el tipo de hipoacusia no podemos estar de acuerdo con 

los resultados previos que señalan la hipoacusia mixta como la más frecuente. 
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6.3.2. Timpanometría 

 

Tras realizar el análisis de los resultados de la curva de timpanometría, 

de forma independiente para el oído derecho e izquierdo en los grupos control 

y entre los pacientes con EOP, obtuvimos hallazgos muy relevantes. 

 

Como cabía esperar, en el grupo control, la curva de timpanometría más 

prevalente fue la tipo A, que apareció en 86 de los 100 oídos estudiados en este 

grupo (86%) de los cuales 42 eran oídos derechos y 44 oídos izquierdos. Ello 

pone de manifiesto la ausencia de rigidez a nivel del sistema tímpanoosicular. 

 

Por otro lado, analizamos los resultados obtenidos en el grupo de los 

pacientes con EOP. La tendencia fue muy distinta dependiendo de la ausencia o 

presencia de afectación craneal.  

 

En el grupo de pacientes con EOP sin afectación craneal, la curva de 

timpanometría tipo A fue la más frecuente, mostrándose en 29 de los 60 oídos, 

de los cuales 15 de 30 eran oídos derechos (50%) y 14 de 30 eran oídos 

izquierdos (46,67%). El comportamiento es muy similar a los pacientes control, 

algo que parece lógico dado la ausencia afectación craneal. 

 

Sin embargo, en el grupo de pacientes con EOP y afectación craneal 

(tuvieran o no afectación del hueso temporal) los datos fueron muy diferentes. 

En este grupo la curva más prevalente fue la tipo As, que se encontró en 26 de 

los 40 oídos estudiados (65%). Resultó interesante ver la similitud de los 

resultados en los pacientes con EOP craneal independientemente de que 

hubiera o no afectación del hueso temporal, ya que 17 de los 26 oídos (65,38%)  

en los primeros frente a los 9 de 14 oídos (64,29%) en el segundo grupo tuvieron 

curva timpanometría tipo As. Era esperable encontrarnos con los resultados 

obtenidos, es decir, cuando la localización de la EOP sea craneal, la curva de 

timpanometría más prevalente será la tipo As. Curiosamente no se obtuvo 
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significación estadística cuando comparamos a estos 2 grupos de pacientes con 

EOP, probablemente debido al pequeño tamaño muestral de los pacientes con 

EOP craneal y afectación temporal. 

 

Ello habla a favor de una disminución de la complianza y un aumento de 

la rigidez timpanoosicular que puede afectar secundariamente al umbral 

auditivo y al tipo de hipoacusia que presenten. Esta falta de diferencias no es 

fácil de explicar; sólo en uno de nuestros pacientes pudo justificarse la curva de 

tipo As, ya que presentó una alteración en la ventana oval, observada en la 

TAC. Debemos recordar, que la fijación del estribo se produce en un 10 % de los 

pacientes con EOP en etapas avanzadas de la enfermedad. La literatura hace 

referencia a 3 posibles mecanismos de afectación de la función estapedial: 

participación pagética de la platina causando distorsión con o sin fijación, 

participación de la ventana oval que produzca distorsión y finalmente la 

participación de ambos con interferencia funcional o anquilosis ósea (Altmann 

F, 1967). En el resto de pacientes con presencia de curva tipo As, desconocemos 

cual pudo ser el mecanismo fisiopatológico causante puesto que no se 

observaron alteraciones de la membrana timpánica ni afectación de la cadena 

osicular. Hasta el momento, en lo que hemos podido revisar, no hemos 

encontrado estudios que muestren las alteraciones radiológicas que pueden 

acontecer en el transcurso de la EOP. Tan sólo algunos estudios histológicos 

postmortem describen algunas alteraciones estructurales. Como se comentó en 

el apartado de introducción, el espacio del oído medio puede estrecharse 

debido a la remodelación ósea y sus recesos pueden estar restringidos. Se ha 

descrito el descenso del tegmen como causa de obstrucción de la cadena osicular 

(Nager GT, 1975). La neoformación ósea en la pared medial y lateral de la 

cavidad epitimpánica en la EOP puede bloquear los huesecillos pero es 

necesario realizar mención especial a la unión mediante fibrosis de los osículos, 

ya que ésta es más frecuente en la EOP (Belal A y cols, 1974). Es frecuente 

encontrarse una espícula de hueso pagético en el epitímpano anterior que 

puede incidir directamente sobre la cadena o ser el lugar de origen del tejido 
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fibroso que fija la cabeza del martillo. El efecto de la EOP sobre las propiedades 

de transmisión en los huesecillos es incierto. Sin embargo, si los cambios 

fibróticos acontecen en las articulaciones de los huesos de la cadena, los efectos 

son más notables (Schucknecht HF, 1992). 

 

Mucho menos frecuentes fueron las curvas tipo B y C que aparecieron en 

6 de los 100 oídos estudiados entre los pacientes con EOP. 5 de estos oídos 

presentaron curva tipo B y en todos los casos la otomicroscopia reveló la 

inexistencia de derrame seromucoso retrotimpánico y la presencia de placas de 

miringoesclerosis que dificultaban la movilidad de la membrana timpánica y 

cadena osicular, causando hipoacusia de transmisión. La presencia de curva 

tipo C, indicadora de presiones negativas a nivel de la caja del tímpano, 

aconteció en 1 de los 100 oídos estudiados entre los pacientes con EOP. 

Pensamos que ello pudo deberse a una obstrucción de la trompa de Eustaquio 

secundaria a vasodilatación. En la literatura, se hace referencia a la obstrucción 

de la trompa de Eustaquio en la EOP debido al crecimiento óseo concéntrico 

(Nager GT, 1975), pero esto no fue detectado mediante la TAC en este paciente. 

 

6.3.3.   Reflejo estapedial 

 

Como señalamos en la metodología, estudiamos el reflejo del estribo de 

forma independiente para el oído derecho e izquierdo en el grupo control y los 

distintos grupos de pacientes con EOP. 

 

En el grupo control, como era esperable, 85 de los 100 oídos que fueron 

estudiados tenían reflejo del estribo presente.  

 

            Sin embargo los resultados fueron muy diferentes entre los pacientes con 

EOP. Cabe destacar que en el grupo de pacientes con EOP, la ausencia de reflejo 

estapedial aconteció en 13 de los 60 oídos estudiados que pertenecían al grupo 

de pacientes con EOP sin afectación craneal (21,67%).  
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Cuando analizamos el grupo de pacientes con EOP craneal sin afectación del 

hueso temporal, comprobamos la ausencia de reflejo estapedial en 13 de los 26 

oídos estudiados (50%). Y finalmente, en el grupo de pacientes con EOP craneal 

y temporal la ausencia de reflejó se constató en 9 de 14 oídos (64,29%). 

 

            De los datos expuestos anteriormente podemos deducir que el 

comportamiento del reflejo del estribo en el grupo de enfermos con EOP sin 

afectación craneal es muy similar al grupo control, dato lógico debido a la 

ausencia de participación del cráneo en la enfermedad. Sin embargo, existe una 

clara tendencia a presentar ausencia de reflejo del estribo en los pacientes con 

EOP y afectación craneal, pero particularmente en aquellos que presentan 

afectación del hueso temporal. Las diferencias fueron significativas cuando 

comparamos el grupo control con los distintos grupos de EOP, al igual que lo 

fueron entre los EOP sin afectación craneal y EOP craneal. Por el contrario no 

tuvieron significación estadística las diferencias entre los pacientes con EOP 

craneal sin afectación temporal y EOP craneal y temporal. En resumen, existe 

una clara tendencia entre los EOP con afectación craneal a la ausencia de reflejo 

estapedial y proporcionalmente más aún en  los EOP con afectación craneal y 

temporal. Por ello, opinamos que sería interesante en estudios posteriores 

ampliar la muestra para intentar encontrar diferencias.  

 

           Ambos factores, tanto el resultado en la curva de timpanometría como el 

reflejo estapedial, demuestran que existe rigidez en el sistema tímpanoosicular 

en los pacientes de nuestro estudio y ello influye en los resultados de la 

hipoacusia en la EOP, aunque en la actualidad desconocemos cual puede ser su 

mecanismo fisiopatológico. En próximos estudios, intentaremos determinar 

cual es su relación causal.  

 

Existe sólo un artículo que hace referencia al análisis de las curvas de 

timpanometría y del reflejo del estribo en la EOP. En él se observó el 

comportamiento de ambas variables en una muestra de pacientes (Henkin R y 
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cols, 1972). En 5 oídos la complianza fue inferior al límite de la normalidad 

(Brooks, 1969) y por tanto la complianza tenía un valor inferior a 0,7 cc (curva 

tipo As). La presión en el oído medio fue negativa en 8 oídos (Curva tipo C). En 

5 oídos, la presión en el oído medio fue de -50 mm Hg (límite de la normalidad, 

valor inferior) (Alberti y cols, 1970). 8 oídos tenían ausencia de reflejo estapedial. 

En uno de los casos se debió a una estapedectomía previa. En los casos en los 

que se encontraron presiones negativas en 5 oídos, se sugirió que hay una 

obstrucción en la trompa de Eustaquio, que podría ser debido al crecimiento 

óseo anormal en la trompa de Eustaquio o a vasos sanguíneos dilatados. La 

colocación de un drenaje transtimpánico podría hacer un intento de corregir la 

posible causa de la hipoacusia transmisiva. El hallazgo de las complianzas 

reducidas y un reflejo estapedial negativo reflejan una rigidez en el sistema 

tímpano-osicular.   

 

Los resultados de nuestro estudio son similares a los que hemos 

reseñado en el párrafo anterior, lo que determina que existe una rigidez 

tímpanoosicular en los pacientes con EOP craneal. 

 

 

6.3.4. Prueba calórica 

 

El laberinto posterior puede afectarse de dos maneras diferentes y 

provocar sintomatología vestibular de las siguientes formas: 

 

- 6.3.4.1. Directa: En este caso, la cápsula ótica se ve directamente 

afectada por la EOP.  

 

a. El crecimiento óseo que se produce en esta enfermedad, implicaría la 

compresión del acueducto vestibular y la disminución de la capacidad 

reabsortiva ocasionando una situación de hidrops endolinfático (Teufert KB y 

cols, 2005). Kornfeld, en el año 1967, demostró signos de incremento de la 
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presión endolinfática en 3 de 4 huesos temporales, estando en todos lo casos 

afectada la capa endóstica de la cápsula ótica (siendo ésta la capa más profunda 

de dicha estructura), que había sido alcanzada por hueso pagético. En este 

mismo estudio, se comprobó la existencia de un hidrops menor que causó una 

dilatación parcial del acueducto coclear, afectándose solo la parte apical. Por 

otro lado, en otros 2 huesos temporales, el hidrops fue severo causando la 

dilatación completa del acueducto coclear. Además, en uno de los huesos 

afectos de EOP, la dilatación del acueducto coclear estaba acompañada del 

colapso del sáculo. El aumento de la presión endolinfática puede causar la 

ruptura del laberinto membranoso (Kornfeld M, 1967). En el año 1931, fue 

publicado un caso clínico de un paciente con EOP en el que se encontró como 

hallazgo la dilatación del conducto coclear y del sáculo (Brunner, 1931). 

 

b. Por otro lado, el mecanismo de afectación directa se corresponde 

también con la invasión de las tres capas de la cápsula ótica, desde la más 

externa a la más interna (perióstica-endocondral-endóstica), pudiendo 

modificarse las características químicas de los líquidos del oído interno. Como 

se comentó en el apartado de la introducción, los osteoclastos de un foco 

pagético avanzado, pueden liberar lisozimas, enzimas que pueden resultar 

tóxicas para la perilinfa y endolinfa (Lindsay JR y cols, 1967), (Lithincum FH y 

cols, 1975). 

 

- 6.3.4.2. Indirecta: Se denomina así a la forma en la que no se visualiza 

participación del peñasco del hueso temporal en las pruebas de imagen. 

 

a. Los cambios vasculares producidos por los shunts vasculares hacia los 

focos pagéticos, pueden causar isquemia debido a la hipoperfusión generada 

por la redistribución del flujo sanguíneo hacia el hueso dañado. También 

sabemos que se ocasiona una situación de congestión venosa que se produce 

porque cada foco afecto por la EOP desarrolla su propio sistema vascular más o 

menos independiente que aparece en distintos lugares desde los capilares 
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arteriales de la cápsula ótica normal que drenan a nuevos capilares venosos que 

provienen de un foco avanzado (Ruedi L, 1968). 

 

Es importante reseñar que la literatura no es clara sobre los resultados de 

las pruebas calóricas, ya que se han obtenido datos contradictorios. Algunos 

estudios concluyeron que los pacientes con EOP con historia clínica de vértigo, 

presentaron pruebas calóricas normales y según dichos artículos, parece existir 

una baja incidencia de disfunción vestibular (Clemis JD y cols, 1967), (Davies DG, 

1968). Sin embargo, otro estudio reveló que la disminución en la respuesta 

calórica es frecuentemente observada en estos pacientes (Davis DG, 1968). 

Ninguno de los artículos expuestos en la literatura realizó un estudio 

comparativo de los resultados de la prueba calórica en los distintos grupos de 

EOP, observando las diferencias dependiendo de la ausencia o presencia de 

afectación craneal y del hueso temporal. 

 

En cuanto a los resultados obtenidos en nuestra tesis, comprobamos que 

23 de los 50 pacientes con EOP (46%), presentaron una hiporreflexia canalicular 

demostrable en la prueba calórica (consideramos como valor patológico un 

déficit vestibular superior al 20%), existiendo coincidencia entre el oído 

hiporrefléxico en la prueba calórica con el oído alterado en la gammagrafía,  en 

todos los pacientes con EOP y afectación craneal y temporal. 

 

Sin embargo, debemos reseñar un dato. A pesar del elevado porcentaje 

de pacientes con disfunción vestibular, sólo 11 de los 50 pacientes con EOP 

(22%) presentaron clínica vestibular en algún momento, en forma de crisis de 

mareo con giro de objetos en asociación de cortejo vegetativo (naúseas, vómitos 

y sudoración profusa). La teoría que hemos expuesto para dar explicación a 

dicho resultado fue la siguiente: el hueso pagético, formado tras la fase 

resortiva de la EOP, se caracteriza por tener una vascularización aumentada y 

unas fibras de colágeno que se disponen de una forma desorganizada. Este 

tejido es menos resistente, con una ductilidad aumentada que el hueso maduro. 
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Si este neohueso puede actuar alterando la conducción de la temperatura del 

agua en la prueba calórica a nivel del canal semicircular horizontal es una 

posibilidad que debe investigarse. Estos hallazgos no están descritos y no 

disponemos de datos para poder explicarlos, sin embargo una posible, y 

parcial, explicación podría estar relacionada con las características biofísicas, no 

estudiadas, del hueso pagético. 

 

Nos resulta más fácil explicar el origen de un trastorno vestibular, en 

aquellos pacientes con localización temporal diagnosticada por gammagrafía 

con Tc-99. En esta situación, es muy probable que el mecanismo sea la 

afectación directa del vestíbulo bien por compresión directa del mismo, debido 

al crecimiento óseo sobre el acueducto vestibular que redujera la capacidad 

reabsortiva, o bien porque el crecimiento óseo de un foco pagético afectara la 

capa endóstica y con ello se alteraran las propiedades químicas de la endolinfa 

y perilinfa. Las alteraciones en la TAC son visibles cuando existe una 

decalcificación ósea superior al 70 %. Esta situación es similar a lo acontecido en 

la cóclea. La posibilidad de implicación del laberinto anterior ante la liberación 

de citocinas o lisozimas desde el hueso enfermo puede alterar la homeostasis 

coclear. Tal vez esta teoría podría aplicarse a la afectación del laberinto 

posterior en nuestro estudio. 

 

Por otro lado, en los pacientes con EOP sin afectación craneal o en el 

grupo de enfermos con EOP craneal sin afectación temporal, parecía más lógico 

pensar que en ellos existió una afectación de tipo indirecto en el vestíbulo, 

explicable, en parte, por una redistribución del flujo sanguíneo a las áreas de 

hueso con afectación extracraneal o extratemporal que podría ocasionar una 

hipoperfusión del laberinto posterior y por lo tanto un cambio en la prueba 

calórica. 

 

Además queremos hacer hincapié en otro aspecto. Como cabía esperar, la 

presencia de déficit vestibular fue superior en el grupo de pacientes con EOP y 
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afectación craneal, afectándose 11 de los 20 pacientes (55%), sobre los enfermos 

con EOP sin afectación craneal, dónde 12 de los 30 (40%) presentaban 

hiporreflexia vestibular en la prueba calórica. Pero la disfunción vestibular fue 

aún muy superior entre los pacientes con EOP craneal y afectación temporal, 

donde 5 de los 7 pacientes que componían este grupo (71,43%), presentaron una 

prueba calórica patológica. A pesar de este porcentaje tan elevado, no 

obtuvimos diferencias estadísticamente significativas en el estudio estadístico. 

Pensamos que sería importante ampliar el tamaño muestral en estudios 

posteriores para intentar confirmar la importancia de estas diferencias.  

 

 

Finalmente, dentro de este apartado, queremos hacer mención a otro 

dato que pudiera ser relevante. De los 23 de los pacientes que presentaron un 

resultado patológico en la prueba calórica, 18 (78,26%) no habían necesitado 

tratamiento con bifosfonatos en el momento de la realización de la anamnesis, 

siendo 4 de ellos pacientes con EOP craneal y temporal, 5 con EOP craneal sin 

afectación del hueso temporal y 9 pacientes con EOP sin afectación craneal. Por 

otro lado, de los 27 pacientes restantes que no presentaron déficit vestibular en 

la prueba, 17 (62,69%) habían recibido tratamiento con bifosfonatos. Teniendo 

en cuenta que los bisfosfonatos son potentes antiangiogénicos, podría haber 

alguna diferencia en relación con la hipervascularización entre los tratados y no 

tratados a pesar de la inactividad metabólica. Otra posibilidad es que el 

bisfosfonato, depositado en el tejido óseo durante largo tiempo, podría 

modificar las alteraciones biofísicas del hueso en la transmisión de calor y otro 

tipo de ondas.  

 

Las alteraciones en la TAC que pueden influir directamente en la 

alteración de la prueba calórica es la afectación de la cápsula ótica. Recordemos 

que la prueba calórica consiste en instilar agua fría y agua caliente en el 

conducto auditivo externo cuya temperatura se transmitirá hacia el canal 

semicircular horizontal (que forma parte de la cápsula ótica).  
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La afectación de la cápsula ótica en la TAC apareció en 6 pacientes con 

EOP, de los cuales 4 presentaban afectación craneal y temporal y 2 de ellos 

presentaban solo afectación craneal. Todos los pacientes con afectación de la 

cápsula ótica en la TAC presentaron alteración de la prueba calórica. Sin 

embargo, de los 23 pacientes con EOP que mostraron alteración en la prueba 

calórica, en 17 no se encontró alteraciones en la TAC. En ausencia de alteración 

estructural, la hiporreflexia vestibular sería más fácilmente explicable por la 

presencia de shunts vasculares. 

 

 

6.4. Aspectos radiológicos 

 

6.4.1 Pruebas de imagen utilizadas 

 

Es frecuente, entre las manifestaciones radiográficas, la coexistencia de 

áreas de osteoporosis (radiolucencia) con esclerosis ósea (radiodensidad) en el 

cráneo de los enfermos con EOP (Gutman AB y cols, 1936), (Britton BH, 1974) que 

le confiere un aspecto algodonoso, apolillado (Lee WR, 1967) en sacabocados, 

sobre todo en la región frontal y fronto-parietal. La tabla externa y díploe son 

las primeras áreas afectadas.  

 

El crecimiento óseo craneal puede producir una rotación del peñasco del 

hueso temporal. Cuando la EOP afecta el cráneo, en general ambos huesos 

temporales están afectos y se produce una distribución centrífuga del hueso 

pagético alrededor del oído interno (Sune Land B y cols,, 2014). La fase osteolítica 

inicial se caracteriza por un aumento en la distinción de la cápsula laberíntica, 

con una difuminación de la cóclea y de los canales semicirculares. Sin embargo, 

con la afectación pagética, el reconocimiento de la cápsula del oído interno 

decrece. En los estadios avanzados existe una obliteración completa de la 

cápsula coclear y vestibular y puede llegar a ser imposible visualizar las 

dimensiones del CAI. Es importante destacar que tiene que existir un déficit 
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considerable de la cantidad de calcio en un área (30-50%) para que los cambios 

radiológicos en la EOP sean visibles.  

 

No se realizó radiografía simple a los pacientes del presente estudio. Esta 

prueba permitiría constatar la existencia del aumento del tamaño y la 

deformidad (Dickson DD y cols, 1945), ambas características importantes para el 

diagnóstico. Sin embargo, tiene escaso poder de resolución para mostrarnos 

alteraciones que afectan a las estructuras del laberinto anterior y posterior, por 

lo que fue necesario recurrir a otras pruebas de imagen como la TAC. 

 

 

6.4.1.1. TAC 

 

 La valoración de la EOP mediante TC o RMN en la literatura, es escasa 

(Petasnick JP, 1969), (Oesterreich FU y cols, 1988), (Flynn MJ y cols, 1993). La TC es 

indispensable para conocer la afectación de las estructuras contenidas en el 

peñasco del hueso temporal con mayor definición y su relación con las partes 

blandas circundantes.  Además nos permite establecer el diagnóstico diferencial 

con otras entidades patológicas cuya presentación clínica es similar. El 

inconveniente de esta prueba es que es necesaria una alta desmineralización 

para que se observen las lesiones en los pacientes con EOP, siendo más sensible 

la gammagrafía, pero ésta última no permite distinguir las estructuras del 

peñasco, tan sólo nos habla de una afectación global del mismo. Es importante 

mencionar que con la TC se puede visualizar la pérdida de médula ósea grasa 

en las fases activas de la EOP de la misma forma que en la enfermedad de 

Gaucher y la osteonecrosis (Trumble TE y cols, 1990). La complicación más 

importante de la EOP es la degeneración sarcomatosa. Es frecuente en el fémur, 

pelvis y rara vez multifocal (Seret P y cols, 1987), (Fransen P y cols, 1998).  
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            En nuestro estudio, se solicitó TAC a aquellos pacientes que mostraron 

captación craneal gammagráfica con Tc-99 para visualizar el peñasco del 

temporal.  

 

 

  6.4.1.2. Gammagrafía ósea 
 
 
 La gammagrafía ósea en la EOP permite la visualización del conjunto del 

esqueleto y la valoración de la extensión y localización de la enfermedad. La 

apariencia gammagráfica en dicha enfermedad es característica con aspecto de 

“sacabocados” (Lozano JA, 2007). El trazador que se utiliza normalmente es el 

Tecnecio-99 metil difosfonato. Se distribuye según la actividad del metabolismo 

óseo y refleja la actividad y severidad de la enfermedad y es sensible para 

detectar cambios en la evolución de la enfermedad (Jesserer H y cols, 1977), 

(Fogelman I y cols, 1981), (Vellenga CJ y cols, 1988). Por lo tanto, se usa también 

como método complementario a los marcadores bioquímicos, como la fosfatasa 

alcalina, para la valoración del recambio óseo (Álvarez L y cols, 2004). La 

gammagrafía ósea es más sensible que los Rx para la detección de lesiones que 

son metabólicamente activas (Fogelman I y cols, 1980). 

 

Sin embargo, las lesiones inactivas, pueden ser sólo detectadas por Rx. 

La gammagrafía ósea se utiliza también para valorar la respuesta al tratamiento 

de la EOP, particularmente de los bifosfonatos (Pons F y cols, 1999), (Álvarez L y 

cols, 2004), (Peris P y cols, 2007). De hecho, la gammagrafía puede revelar 

actividad de la enfermedad en presencia de valores normales de fosfatasa 

alcalina (Ang G y cols, 2003). 
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 6.4.2. Alteraciones más frecuentes encontradas en la TAC 

 
 
  6.4.2.1. Decalcificación difusa 
 
 

La alteración más frecuente encontrada en la muestra de nuestro estudio, 

fue la decalcificación difusa del peñasco del hueso temporal, que apareció en 

igual frecuencia entre los pacientes con EOP craneal sin afectación temporal y 

EOP con afectación craneal y temporal. 

 

El mecanismo propuesto para explicar dicha alteración son los shunts 

vasculares entre los vasos y los focos de hueso enfermo, pudiendo causar 

congestión venosa (Ruedi L, 1964), (Ruedi L, 1966), (Ruedi L, 1968). Ruedi, en el 

año 1969, comprobó la existencia de shunts entre la circulación del foco pagético 

y los vasos cocleares, siempre en la espira basal, en la escala timpani, en una 

región muy cercana al acueducto coclear. Anson BJ y cols, en 1949, demostraron 

que no existe una conexión normal de los vasos de la cápsula ótica y el flujo 

sanguíneo del laberinto membranoso en la EOP. Sin embargo Rhodes BA y cols, 

en 1972, demostraron que el incremento del flujo a través del hueso pagético no 

era debido a shunts arterio-venosos. Otros trabajos no fueron capaces de 

demostrar la presencia de shunts arterio-venosos (Lindsay JR y cols, 1967), 

(Lithincum FH, 1975), (Nager GT, 1975).   

 

Monsell y cols, en 1995, realizaron un estudio de tipo casos-controles e 

intentaron buscar una correlación entre los datos obtenidos mediante la 

realización de audiometrías tonales liminares (se calculó la media aritmética de 

la vía aérea para las frecuencias de 1,2 y 4 kHz y el gap vía aérea-vía ósea en 

frecuencias de 0,5 y 1 kHz) y la densidad de la cóclea medida a través de una 

técnica modificada empleada en su origen en la medición de la densidad ósea 

de los cuerpos vertebrales humanos. Demostraron una fuerte relación entre la 

densidad mineral ósea de la cápsula coclear con la vía aérea en frecuencias 

agudas y el gap vía aérea-vía ósea en los pacientes con EOP craneal, y apoyaron 
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que el gap no fue causado por patología de la cadena osicular. Sugirieron que el 

efecto de la EOP en la audición puede ser continuo.  

 

El hueso de la cápsula coclear es laminar con pocos canales de Havers y 

elementos vasculares, por lo que se compara al hueso compacto. La lisis ósea en 

la EOP se traduciría en valores inferiores de la densidad coclear con respecto a 

la normalidad, mientras que la esclerosis ósea puede espesar la cápsula coclear 

sin aumentar la densidad mineral. De acuerdo con este principio, encontraron 

que la participación craneal en la EOP se asocia a una disminución de la 

densidad de la cápsula coclear según el grado de afectación pagético. Los 

hallazgos en este estudio sugirieron la presencia de un mecanismo general que 

justifique en la EOP, la pérdida de audición. Según lo sugerido por Khetarpal y 

Schucknet la cuestión es si la reducción de la densidad de la cápsula coclear en 

la EOP es sólo una marca del efecto  de la enfermedad o un fenómeno 

estrechamente ligado a la pérdida de audición. En cápsulas cocleares afectadas 

se produce la distorsión del sonido debido a un defecto muy extendido en el 

hueso circundante. 

 

 

  6.4.2.2. Afectación de la cápsula ótica 

 

Se conoce que la EOP se inicia en zonas del peñasco del temporal que 

presentan tejido medular (Petasnick JP, 1969). La cápsula ótica, es el hueso que 

recubre la cóclea y sistema vestibular y presenta unas características especiales 

distintas a otros huesos del cuerpo (Gussen R, 1970). Es un hueso altamente 

denso, duro y resistente, con escaso tejido medular, por lo que es menos 

susceptible a la EOP y es más frecuente su afectación en etapas avanzadas de la 

enfermedad y no en su inicio, afectándose en primer lugar la capa más externa 

y en últimos estadios su capa interna (Davis DG, 1968), (Lindsay JR y cols, 1967), 

(Gussen R, 1970), (Nager GT, 1975), (Proops D y cols, 1985), pudiendo alterarse el 

laberinto membranoso. Las microfisuras en la cápsula ótica se han sugerido 
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como causa de hipoacusia neurosensorial durante muchos años (Mayer O, 

1928), (Fowler EP, 1937), (Lindsay JR y cols, 1969), (Gussen R, 1970), (Belal A y cols, 

1974), (Khetarpal U y cols, 1990), que son el resultado del estrés que se produce 

por los cambios óseos de masa y densidad en esta enfermedad pudiendo ser 

localizadas en el fondo del meato auditivo, pared coclear, ventana oval, porción 

descendiente del canal de Falopio y en el canal semicircular superior (Harada T 

y cols, 1981). Por otro lado, las fracturas cocleares pueden ser periféricas cuando 

envuelven la capa más externa, o pueden ser internas (Mayer O, 1917), (Fowler 

EP, 1937), (Lindsay JR y cols, 1967), (Nager GT, 1975). Kornfeild anotó que cuando 

se afecta la parte interna, se producen cambios severos (Mayer O, 1913), (Lindsay 

JR y cols, 1976), (Keleman G, 1977). La existencia de una fisura en la cápsula 

coclear favorece que el hueso pagético alcance la capa endóstica.  

 

La razón exacta de la hipoacusia es incierta y se han postulado diversos 

números de causas. La participación de la cápsula ótica puede causar distorsión 

de la cóclea, lo que interfiere con la onda sonora que atraviesa y pasa al órgano 

de Corti. La brecha en la capa endóstica puede ser seguida de una invasión del 

espacio perilinfático por neohueso provocando una obliteración del espacio 

(Lindsay JR y cols, 1967), (Lindsay JR y cols, 1976). Además, ello provocaría una 

aparente pérdida de células del ganglio espiral, atrofia de la estría vascular, 

pérdida de las células del órgano de Corti e incluso la liberación de sustancias 

tóxicas desde un foco pagetoide que puede dañar el oído interno.  

 

Existe acuerdo en que la hipoacusia neurosensorial más severa en la EOP 

es la causada por la participación de la cápsula ótica  cuando se afecta la capa 

endóstica (Kornfeld M, 1967), (Lindsay JR, 1969), (Lithincum FH y cols, 1975), 

(Lindsay JR y cols, 1976).  

 

En nuestro estudio la afectación de la cápsula ótica (desconocemos cuál 

es el tipo de afectación que se produjo), apareció en 6/17  (35,29%) pacientes a 

los que se realizó TAC, siendo la alteración localizada más frecuente.  
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Es importante destacar, que a pesar de ser una localización que se afecta 

de forma infrecuente, como se mencionó con anterioridad, no sucede lo mismo 

en el caso de nuestra muestra. Reseñamos que en todos los casos en los que 

aconteció la afectación de la cápsula ótica, los pacientes tenían edades 

comprendidas entre 70-89 años, por lo que es posible que la enfermedad en 

estos casos tuviese un curso más avanzado y por eso estuviese afectada dicha 

estructura. Otro dato a tener en cuenta, y como cabía esperar, es que la 

afectación de la capsula ótica fue mas prevalente entre los pacientes con EOP y 

afectación temporal, apareciendo en 4 de los 7 pacientes que formaban este 

grupo. 

 

 

6.4.2.3. Estrechamiento del conducto auditivo interno 

 

Se ha sugerido el estrechamiento del CAI como otra posible causa de 

hipoacusia neurosensorial en la EOP (Fowler EP, 1937), (Griffey LE, 1960), (Davies 

DG, 1968),(Ruedi, 1968), (Davies, 1970), (Nager GT, 1975), (Applebaum y cols, 1977), 

(Kanis, 1991), (Nager, 1993). Pero un leve estrechamiento del CAI por aposición 

de hueso anormal no es suficiente para aumentar la presión craneal o la presión 

de los vasos sanguíneos contenidos en él. En el caso de una severa afectación 

craneal por EOP produce platibasia. El hueso temporal puede rotarse y el meato 

auditivo interno puede verticalizarse. En este caso las fibras del VIII par craneal 

podrían sufrir una elongación significativa (Fowler EP, 1937), (Tamari M, 1942), 

(Griffey LE, 1960), (Petasnick JP, 1969), (Nager GT, 1975).  

 

 En nuestro estudio, el estrechamiento del CAI fue la segunda alteración 

localizada más frecuente, que apareció en 3/17 (17,65%). Es muy importante 

mencionar que en todos los casos donde la TAC evidenció un estrechamiento 

de CAI se evidenció hipoacusia neurosensorial.  
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 Por otro lado, se menciona en la literatura la concurrencia  del 

neurinoma del acústico y la EOP (Page LK, 1972), (Nager GT, 1975), (Proops D y 

cols, 1985). La incidencia de schwannoma vestibular en la enfermedad de Paget 

es de un 0,9% en series de 517 individuos (Stewart TJ y cols, 1975), mucho mayor 

que en la población general cuya incidencia es del 0,002%. Al comprobarse una 

incidencia muy superior en la EOP de presencia de neurinoma del acústico 

requería una explicación. Si la mácula cribosa de los nervios vestibular superior 

e inferior se afecta por hueso pagético, los haces nerviosos son separados. Se ha 

sugerido que la separación de los haces nerviosos sea la causa. Algunos otros 

estudios no han encontrado evidencia de pérdida de audición retrococlear en 

las audiometrías, así que la mayor parte de los enfermos presentaban una 

hipoacusia neurosensorial coclear (Clemis JD y cols, 1967).  

 

 En el presente estudio no se constataron la presencia de neurinomas del 

acústico. 

  

Tras realizar la revisión a los resultados obtenidos en las alteraciones de 

la TAC, observamos, que las alteraciones en el peñasco del temporal eran más 

prevalentes en  el grupo de pacientes con EOP craneal y temporal, 6 de 7, que 

en aquellos pacientes que no presentaban afectación del hueso temporal, 6 de 

10.  Sin embargo, a pesar de la clara tendencia a sufrir mas alteraciones en el 

TAC en el grupo de pacientes con EOP craneal y afectación del hueso temporal, 

no encontramos diferencias estadísticamente significativas, muy probablemente 

debido al pequeño tamaño muestral. 

 

 

6.4.3. Correlación clínico radiológica  

 

Tras realizar la revisión a las alteraciones que se encontraron en la TAC, 

encontramos datos muy llamativos. Lo esperable, según los resultados de las 

imágenes, hubiese sido encontrar menor prevalencia de síntomas entre aquellos 
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pacientes que presentaron ausencia de alteraciones en la TAC o decalcificación 

difusa del peñasco del hueso temporal. Pero curiosamente, en ambos casos 

encontramos a los pacientes con mayor número de síntomas asociados, 

hipoacusia más acúfenos más vértigo. 

 

Aquellos pacientes que presentaron alteraciones focales en el peñasco del 

hueso temporal, como alteración en la capsula ótica, estrechamiento del CAI o 

afectación de la ventana oval, presentaron menos sintomatología, pero tenemos 

que reseñar que 4 de estos 6 pacientes relataron en la anamnesis hipoacusia y 

acúfenos. 

 

Como ya se comentó en apartados anteriores, solo hubo un caso de un 

paciente con afectación del canal de Falopio, pero el paciente no refirió entre sus 

antecedentes personales patológicos la existencia de parálisis facial periférica.  

Es importante reseñar que encontramos correlación en los 6 casos en los 

que existió afectación de la capsula ótica en la TAC ya que hubo antecedente de 

clínica vestibular aguda, definida como presencia de episodios de mareo con 

giro de objetos acompañada de cortejo vegetativo.  

 

Finalmente, otro dato encontrado fue que el único paciente en el que se 

encontró afectación de la ventana oval, sí existió antecedente de clínica 

vestibular aguda.  

  

 Observamos por tanto que la correlación clínico radiológica fue 

importante en los casos en los que se afectaron estructuras del laberinto 

posterior. Quizás este dato sea poco representativo debido al pequeño tamaño 

de la muestra. 
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 6.4.4. Correlación radiológico-funcional 

 

 Tras valorar los resultados obtenidos en las pruebas funcionales como 

fueron audiometría tonal liminar, curvas de timpanometría, reflejo estapedial y 

la prueba calórica, intentamos encontrar con los hallazgos obtenidos en la TAC.  

 

 Cuando analizamos las alteraciones de la TAC y los resultados de la 

audiometría tonal liminar comprobamos que la distribución del tipo de 

hipoacusia no siguió un patrón determinado según las alteraciones encontradas 

en la prueba de imagen. En todos los grupos existió una distribución 

homogénea de los tipos de hipoacusia y no se comprobó que un tipo 

predominase sobre otro, salvo en el grupo de pacientes con decalcificación 

difusa, en el que hubo una mayor prevalencia de pacientes con hipoacusia 

neurosensorial. 

 

 En el caso de las curvas de timpanometría y las alteraciones de la TAC no 

se constató una mayor frecuencia de la curva As asociada a un tipo de 

alteración radiológica. Observamos además, que en el grupo de pacientes sin 

alteraciones en la TAC, lo esperable hubiese sido encontrar una mayor 

prevalencia de curva de timpanometría tipo A. Pero comprobamos que en este 

grupo hubo el mismo número de oídos con curva tipo A que curva tipo As. 

Sospechamos, por tanto, que la rigidez timpanoosicular que se asocia a la curva 

As puede deberse en parte a alteraciones en el sistema muscular y ligamentoso 

de la caja timpánica que no se visualizan en la TAC. 

 

 Muy importante es mencionar que en el caso del reflejo estapedial y de 

los resultados de la TAC observamos los siguientes hechos. Como era previsible 

en el grupo de pacientes sin alteraciones en la TAC la prevalencia de reflejos 

estapediales presentes fue claramente superior a la ausencia del reflejo del 

estribo. En el resto de grupos, donde existieron alteraciones en las pruebas de 

imagen fue muy superior la ausencia de reflejo estapedial. 



 233 

 

 Finalmente observamos que todos aquellos pacientes que presentaron 

una alteración de la cápsula ótica en la TAC mostraron una prueba calórica 

patológica con un déficit superior al 20 %. En este caso, parece que la existencia 

de una alteración de este tipo en la TAC si esta asociada a una hiporreflexia 

vestibular. 

 

6.4.5. Correlación entre pruebas de imagen 

 

Haremos hincapié en otro dato interesante encontrado tras la evaluación 

de los resultados obtenidos en cuanto a las alteraciones en el TAC. 

 

La gammagrafía determinó la presencia de 13 pacientes con afectación 

exclusivamente craneal. Tres de ellos rechazaron realizarse la TAC, por lo que 

finalmente fueron estudiados 10 pacientes de este grupo. Sólo 6 de estos 10 

pacientes presentaron afectación craneal en la TAC. 

 

Por otro lado, la gammagrafía ósea con Tecnecio 99 evidenció una 

alteración a nivel del hueso temporal en 7 pacientes, sin embargo en la TAC 

solo apreciamos afectación del hueso temporal en 6 de ellos.  

 

De los resultados obtenidos de ambos grupos, concluimos que la 

gammagrafía visualiza alteraciones que posteriormente no se encuentran en la 

TAC. Ello indicaría que la gammagrafía es una prueba de elevada sensibilidad, 

mayor que la TAC, pero no debemos olvidar un hecho importante y es que 

ambas pruebas se utilizan con fines diferentes y evalúan datos distintos. 

 

 La gammagrafía detecta anormalidades debidas a alteraciones 

fisiológicas, antes de que se produzcan alteraciones anatómicas que serán 

detectadas posteriormente por las técnicas morfológicas de imagen, 

fundamentalmente TAC y RMN. La gammagrafía nos habla de una actividad 
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metabólica alterada a nivel óseo, pero no permite definir con precisión que 

estructuras se encuentran alteradas. Sin embargo, la TAC determina 

alteraciones estructurales y morfológicas muy precisas que de ninguna manera 

pueden ser visualizadas con pruebas como la gammagrafía ósea. 

 

Pensamos que a pesar de que la gammagrafía tenga una mayor 

sensibilidad respecto a la TAC en la EOP,  es necesario realizar esta última en 

todos aquellos pacientes que presenten una EOP con afectación gammagráfica 

del hueso temporal, debido a la alta prevalencia de manifestaciones clínicas 

audiovestibulares y a los resultados patológicos obtenidos en las pruebas 

funcionales como audiometría tonal liminar, timpanometría, reflejo estapedial y 

prueba calórica, que se han comprobado en este grupo de pacientes a lo largo 

de nuestro estudio. Ello nos permitirá explicar la fisiopatología y los 

mecanismos por los que se producen dichas alteraciones. 

 

Este estudio tiene, como es natural, fortalezas y algunas limitaciones. 

Entre las fortalezas hay que destacar que es un estudio que trata de profundizar 

en uno de los rasgos clínicos más descritos de la EOP y aún no estudiados, las 

manisfestaciones audiovestibulares. Este tema ha sido abordado previamente 

por otros autores, pero los estudios son escasos e incompletos, dejando sin 

esclarecer muchas de las cuestiones que surgen ante el paciente. Hemos 

analizado algunos aspectos poco estudiados hasta el momento como son la 

relación de la timpanometría, reflejo del estribo y la prueba calórica en la EOP.  

 

Otra fortaleza destacable de nuestro estudio es que no solo hemos 

estudiado el aparato audiovestibular en los pacientes con lesión localizada en el 

hueso temporal, sino que además hemos analizado las diferencias con otros 

pacientes con localización craneal no temporal y pacientes con solo localización 

extracraneal. Esta metodología nos permite conocer si las alteraciones 

encontradas pueden atribuirse, total o parcialmente, a la lesión ótica pagética. 
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En cuanto a las limitaciones de nuestro estudio es necesario hablar del 

escaso tamaño muestral. Esta limitación es solo aparente pues no es fácil 

conseguir una muestra mucho mayor. Hay que tener en cuenta que los 

pacientes fueron seleccionados en una unidad con una cohorte de más de 200 

pacientes recogidos a los largo de 25 años. Por otro lado, se trata de un estudio 

transversal.  Un estudio longitudinal permitiría aportar datos sobre la génesis 

de las alteraciones auditivas, pero este objetivo está fuera de las posibilidades 

de nuestro estudio.  

 

Creemos, tras los resultados obtenidos, que es necesario realizar un 

estudio audiovestibular a los pacientes con EOP con afectación afectación 

craneal y temporal, dado las múltiples alteraciones que se producen en este 

grupo, a nivel del laberinto anterior y posterior.  

 

Además, será preciso solicitar una TAC de peñascos a los pacientes con 

afectación craneal, y así detectar las alteraciones y preveer cuáles serán los casos 

de mayor hipoacusia. Dependiendo del umbral auditivo, podremos ofrecerle al 

paciente distintas opciones para mejorar su audición, desde audífono, 

implantes osteointegrados como el BAHA o finalmente un implante coclear. 

Consideramos que sería difícil llegar a este punto, puesto que la hipoacusia que 

hemos observado, incluso en los pacientes con EOP craneal y temporal que eran 

el grupo con mayor grado de hipoacusia, nunca llegaron a reunir los criterios 

de implantación coclear. 

 

En próximos estudios, intentaremos encontrar el mecanismo 

fisiopatológico que causa la hipoacusia y su relación causal, mediante la 

ampliación del tamaño de la muestra. 
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VII. CONCLUSIONES 
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 Las conclusiones obtenidas tras la realización del presente estudio son: 
 

1. La hipoacusia es el síntoma otorrinolaringológico más frecuente en 

los pacientes con EOP, independientemente del grupo al que 

pertenezcan. La pérdida auditiva es mayor en los enfermos con EOP 

craneal y aún más en los pacientes con EOP craneal y temporal. La 

hipoacusia en la enfermedad de Paget se debe a múltiples factores y 

no un único mecanismo. El tipo de hipoacusia más frecuente es la 

hipoacusia neurosensorial. Pensamos que aquellos pacientes que 

pudieron presentar inicialmente una hipoacusia mixta, se han 

transformado en una hipoacusia neurosensorial debido a fenómenos 

fisiológicos como la presbiacusia. La hipoacusia transmisiva pura no 

es típica de la EOP. Además de encontrar muy pocos casos en nuestra 

muestra, no observamos mediante TAC alteraciones en la cadena 

osicular ni en la caja timpánica. 

 

2. El comportamiento de los pacientes EOP sin afectación craneal en 

cuanto a la curva de timpanometría es similar a los pacientes control 

en los que la curva más frecuente según la clasificación de Jerger es la 

curva tipo A. Sin embargo los pacientes con EOP craneal y EOP 

craneal y temporal presentan más frecuentemente la curva de 

timpanometría As, lo que indica que en ellos existe una alteración del 

sistema tímpanoosicular que provoca un aumento de las 

impedancias. 

 

3. El comportamiento de los pacientes EOP sin afectación craneal en 

cuanto al reflejo del estribo es similar a los pacientes control, siendo 

en ellos el hallazgo más frecuente la presencia de reflejo del estribo. 

Sin embargo en los pacientes con EOP craneal y temporal es 

proporcionalmente superior la ausencia de reflejo del estribo, también 

indicativo de rigidez en el sistema tímpanoosicular. 
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4. La hiporreflexia vestibular, que se objetivó mediante prueba calórica, 

fue muy superior en los pacientes con EOP craneal con afectación 

temporal. Es importante destacar que pacientes que presentaron la 

prueba calórica alterada no habían manifestado clínica vestibular. 

Pensamos que ello es debido a que el nuevo hueso formado, es menos 

resistente y con las propiedades biofísicas alteradas con una mayor 

ductilidad, lo que alteraría la conducción de la temperatura del agua 

hacia el canal semicircular horizontal. Este dato no está estudiado y 

no disponemos de datos pero permitiría una posible explicación a los 

resultados. La afectación del sistema vestibular en algunos de los 

pacientes que presentaron hiporreflexia en la prueba calórica, 

creemos pudo ser debido a la afectación de la cápsula laberíntica. En 

otros pacientes en los que se evidenció alteración de la prueba 

calórica sin afectación anatómica, lo explicamos mediante un 

mecanismo indirecto, mediante el cual el flujo sanguíneo se 

redistribuiría a zonas activas de enfermedad, produciendo hipoxia o 

anoxia del aparato vestibular. 

 

5. La alteración no focalizada más frecuente que encontramos en el TAC 

fue la descalcificación difusa, superior en los pacientes con EOP 

craneal sin afectación temporal. Creemos que la génesis de esta 

alteración es debida a la presencia de shunts arterio-venosos. 

 

6. La alteración focalizada más común en una estructura del peñasco del 

temporal, encontrada en el TAC, fue la afectación de la cápsula ótica 

seguida del estrechamiento del conducto auditivo interno, ambas más 

frecuentes en pacientes con EOP craneal y temporal. 

 

7. Es importante mencionar que a pesar de tratarse de una estructura 

muy resistente, la cápsula ótica se afectó en un importante porcentaje  
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de pacientes en la muestra del estudio.Los pacientes que presentaron 

afectación de la cápsula ótica tuvieron una mayor afectación auditiva, 

por lo que en los casos con myor deterioro auditivo, la realizaci;on de 

la TAC puede ser de ayuda en la identificación de la patología 

pagética en el oído. 
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Resumen Introducción: En la enfermedad de Paget (EP), la complicación neurológica 

más frecuente se relaciona con la afectación del hueso temporal a nivel 
intrapetroso. Los síntomas vestibulares son comunes en la enfermedad de 
Paget, pero se pueden pasar fácilmente por alto, por su leve intensidad. La 
literatura no está clara en relación con el resultado de las pruebas calóricas. 
El objetivo del presente estudio, es conocer si existe una mayor incidencia 
de alteraciones vestibulares en el grupo de pacientes con EP craneal 
comparándolos con pacientes con EP sin afectación craneal, así como una 
mayor alteración en el resultado de la prueba calórica. Material y métodos: 
Se trata de un estudio tipo casos-controles. La selección de pacientes se 
realizó de forma aleatoria. El tamaño muestral fue de 50 pacientes, 30 de 
ellos con EP sin afectación craneal, 13 con EP craneal sin afectación 
temporal y 7 con EP craneal y temporal en la gammagrafía. Resultados: Un 
22% de los pacientes de la muestra presentaron historia crisis vertiginosas 
y sin embargo un 46 % presentaron déficit vestibular en el resultado de la 
prueba calórica. Conclusiones: Un elevado porcentaje de pacientes no 
presentó historia clínica de crisis vertiginosas, sin embargo, fue mayor el 
porcentaje de pacientes que presentaron alteraciones en la prueba calórica 
de la videonistagmografía. No se encontraron diferencias estadísticamente 
significativas entre los grupos con EP en el análisis del déficit vestibular. 

Palabras clave Enfermedad ósea de Paget; osteítis deformante; vértigo; prueba calórica. 
Summary In Paget's disease, the most common neurological complication relates to 

the temporal bone involvement intrapetrous level. Vestibular symptoms are 
common in Paget's disease, but you can pass easily overlooked for its mild 
intensity. The literature is not clear regarding the result of caloric testing. 
Methods: The study comprised 50 patients, 30 patients with PD without skull 
involvement, 13 patients with skull involvement and without temporal 
involvement  and 7 patients with PD with skull and temporal involvement in 
scintigraphy. Results: 22% of patients in the sample had history crises 
dizzying and yet 46% had deficits in vestibular caloric test result. 
Conclusions: We found no statistically significant differences between the 
groups in the analysis of EP vestibular deficit. 

Keywords Paget´s disease of bone;osteitis deformans; dizziness; caloric test 
 
 
Introducción 
La enfermedad ósea de Paget (EOP), es un transtorno focal que afecta de 
forma segmentaria al esqueleto [1,2]. Se caracteriza por un incremento de la 
resorción ósea, seguido de una formación excesiva, que altera el remodelado 
óseo. Por tanto, se produce un hueso de estructura abigarrada y anárquica 
con propiedades mecánicas alteradas [1,3-5].  
Las complicaciones neurológicas en la enfermedad de Paget, se deben a la 
compresión directa de estructuras neurológicas o a insuficiencia vascular 
secundaria a crecimiento óseo y a fenómenos de robo vascular por la 
hipervascularización ósea. La afectación craneal, conlleva la deformidad y el 
aumento de tamaño de éste, pudiendo afectarse el hueso temporal y las 
estructuras contenidas en el mismo, originando manifestaciones 
audiovestibulares [1,6-10]. 
El objetivo de nuestro estudio es conocer si existe mayor incidencia de 
alteraciones vestibulares en el grupo de enfermos de Paget que presentan 
afectación craneal que en aquellos enfermos de Paget, que no presentan 
afectación craneal, demostrados mediante la realización de una historia clínica 
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completa, exploración otoneurológica y videonistagmografía (VNG). 
 
 
 
Material y método 
Se llevó a cabo un estudio descriptivo retrospectivo de tipo casos y controles. 
El grupo de los casos estaba constituido por aquellos pacientes que 
presentaban enfermedad de Paget craneal  en la gammagrafía con TC-99 y 
los controles eran enfermos de Paget sin afectación craneal gammagráfica. 
Pacientes: Se estudiaron 50 pacientes con enfermedad de Paget, durante el 
año 2010 y hasta el primer trimestre del año 2011 en el Servicio de 
Otorrinolaringología, que habían sido previamente diagnosticados de 
enfermedad de Paget en Servicio de Reumatología. 
Datos demográficos: El tamaño de la muestra fue de 50 pacientes. Un 50 % 
de los pacientes fueron mujeres y un 50 % fueron hombres. El rango de edad 
de los pacientes de nuestra muestra fue de 30 a 87 años con una media de 
edad de 71,18 años y la mediana fue 73 años. Un 60 % (30/50) fueron 
pacientes sin afectación craneal y un 40 % (20/50) presentaban afectación 
craneal. Dentro del grupo de enfermos con Paget craneal, un 35 % (7/20) 
presentaron afectación temporal y el 65 % (13/20) restante no presentaron 
afectación temporal.  
Método: Se llevó a cabo una anamnesis detallada con una exploración 
otorrinolaringológica completa haciendo especial hincapié en la exploración 
vestibular (exploración de nistagmo espontáneo, Romberg, Barany, 
Unterberger, maniobras óculo-cefálica y de agitación cefálica y finalmente 
maniobras de Dix-Hallpike, Mc Clure e hiperextensión cefálica para 
exploración los canales semicirculares). Posteriormente, se realizó a todos 
ellos una prueba de videonistagmografía (VNG modelo Ulmer, Synapsys, 
2007) considerándose para el déficit vestibular el resultado de la prueba 
calórica que se consideró patológica con un valor superior al 20 % [10]. 
Estadística: Se realizó un estudio descriptivo de los datos, tanto de las 
variables cualitativas como cuantitativas. El análisis estadístico se realizó 
mediante una prueba T-student para las variables métricas y Chi cuadrado 
para las variables no métricas, utilizando el software IBM SPSS 19. Se 
consideró como nivel de significación P<0.05. 
Consideraciones éticas: El estudio se ha realizado según los principios de la 
Declaración de Helsinki (1975,1983). 
 
 
Resultados 
Como consideración previa a nuestro estudio se analizan las variables de edad 
y sexo como posibles factores condicionantes de los resultados. Ambas 
(p=0.223 para la edad y p=0.502 para el sexo) no influyen en el resto de los 
resultados del estudio.  

Un 22% (11/50) de los pacientes referían entre sus antecedentes haber 
presentado crisis vertiginosas típicas (aisladas o acompañadas de síntomas 
cocleares, Figura 1). 5/30 en el grupo de EP sin afectación craneal, 4/13 en el 
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grupo de EP con afectación craneal sin afectación temporal y 2/7 en el grupo de 
los pacientes con EP craneal y temporal (Figura 2).Sin embargo, hasta el 46% 
de los pacientes (23/50) presentaron una hiporreflexia canalicular considerada 
como patológica en la prueba calórica del VNG (Déficit superior al 20%) (Figura 
3). 

 

 

 

Figura 1. Distribución total crisis vertiginosas 
 
 

Figura 2. Distribución por grupos con EP de las crisis vertiginosas 
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Figura 3. Distribución del déficit vestibular 
 

 

 

Figura 4. Distribución por grupos EP del déficit vestibular 

 
 
Analizando el resultado de la prueba calórica en función del grupo se objetiva 
que el 40% (12/30) de los pacientes con EP sin afectación craneal tenían un 
resultado patológico, Un 46,1% (6/13) de los pacientes con EP con afectación 
craneal sin afectación temporal y un 71,4% (5/7) de los pacientes con EP 
craneal y afectación temporal (Fig. 4). Sin embargo, las diferencias entre los 
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grupos no son estadísticamente significativas (χ²= 0,297 entre el grupo de EP 
sin  afectación craneal y EP con afectación craneal, y χ²=0,279 entre el grupo 
de EP con afectación craneal sin afectación temporal y el grupo de EP con 
afectación craneal y temporal). 
 
 
 
 
Discusión 
La característica fundamental en la enfermedad de Paget es el aumento en la 
remodelación ósea [10]. Inicialmente se produce una fase osteolítica, en la que 
existe una proliferación e hiperactividad funcional de los osteoclastos sobre los 
osteoblastos [10-12]. Posteriormente se lleva a cabo una activación de los 
osteoblastos que sintetizan una nueva matriz. Finalmente, en la fase 
esclerótica, se genera nuevo hueso. Las fibras de colágeno se disponen de 
forma desordenada, originando un tejido óseo de tipo plexiforme que contiene 
abundante vascularización y que se caracteriza por ser menos resistente que 
el hueso laminar de un adulto normal. Por este motivo, a pesar del aumento de 
densidad radiológica que se evidencia en la fase de formación ósea, existe un 
aumento en la incidencia de aparición de fracturas. De la misma forma, 
también son más blandos, y tienden a deformarse. El exceso de formación de 
hueso produce un incremento en el tamaño del hueso y compresión de las 
estructuras vecinas [13]. Los continuos fenómenos de reabsorción y formación 
de hueso confieren al hueso pagético una estructura “en mosaico” o imagen 
en “sacabocados” [14]. 
En la enfermedad de Paget, la complicación neurológica más frecuente se 
relaciona con la afectación del hueso temporal a nivel intrapetroso. Se puede 
producir afectación temporal de forma bilateral, produciendo sintomatología 
coclear por afectación del laberinto anterior (hipoacusia y acúfenos) y 
sintomatología vestibular por afectación del laberinto posterior (vértigo) [12-16]. 
Según diferentes estudios histopatológicos parece más frecuente la afectación 
inicial de la audición, por afectación del CAI generalmente. Sin embargo 
parece que tanto la cápsula ótica como la cápsula laberíntica son más 
resistentes y algunos estudios apoyan que la función vestibular se mantiene 
dentro de la normalidad durante más tiempo [6,16-18]. Sin embargo, éstos 
mismos estudios también han concluido que no existe relación entre la 
afectación radiológicas y hallazgos vestibulares [19].  
 
La enfermedad de Paget, al igual que la otoesclerosis, puede afectar al órgano 
del laberinto de dos formas [6,20,21] : directa, cuando la zona de la cápsula 
ótica se ve afectada por la enfermedad de Paget. Las zonas de hueso afecto 
pueden envolver el acueducto del vestíbulo y comprimirlo, disminuyendo su 
capacidad reabsortiva o bien puede invadir el endostio, alterando las 
características químicas de la perilinfa y endolinfa y afectar así el flujo 
endolinfático; indirecta: debido a los cambios vasculares que producen los 
focos del Paget craneal, que pueden repercutir en el laberinto causándole una 
hipoperfusión o bien comprometiendo el retorno venoso endocraneal. Es 
conocido como el fenómeno del “hurto pagético”, que genera isquemia por 
redistribución del flujo hacia el hueso dañado. Este último caso se constata 
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debido a la ausencia de afectación del peñasco del temporal en las pruebas de 
imagen. 
 
Por tanto podemos deducir de los resultados obtenidos en nuestro estudio, 
que el hecho de que exista un elevado porcentaje de los pacientes  (46%) 
muestren una hiporreflexia canalicular, y sin embargo sólo un 22 % han 
presentado vértigo, puede deberse a que el hueso pagético, presenta una 
estructura anárquica con imagen en mosaico o sacabocados. En la fase de 
osteogenésis, que ocurre tras la osteoclastogénesis, se forma un neohueso 
que contiene fibras de colágeno dispuestas de forma desorganizada y con 
gran vascularización, que hacen que éste sea muchos más blando de lo 
normal, y por tanto su propiedades biofísicas se encuentran alteradas. Debido 
a ello provocaría que en la realización de las pruebas calóricas, el neohueso 
actuaría como un sobreconductor para el agua, que actuaría secundariamente 
sobre el canal semicircular lateral (CSL). 
 
Por otro lado, parece más fácil explicar la causa que origina las alteraciones 
vestibulares cuando existe una alteración en la gammagrafía con Tc-99. Se 
trataría de una afectación directa del vestíbulo, bien por compresión sobre el 
acueducto que disminuría su capacidad reabsortiva, o por crecimiento del 
endosito que generaría cambios en las características químicas de la perilinfa 
y endolinfa.  
 
Finalmente podríamos explicar que en los pacientes de EP que no 
presentaban afectación craneal o aquellos con EP craneal no temporal, 
parecía más lógico pensar que en ellos existía una afectación indirecta, debido 
a la cual, por la redistribución del flujo sanguíneo hacia zonas de hueso afecta 
extracraneal y/o extratemporal, conllevaría a una hipoperfusión del laberinto y 
por tanto una alteración de la prueba calórica. Se ha planteado como hipótesis 
en artículos previos [22], la posibilidad de afectación del laberinto anterior por 
la liberación de citoquinas desde el hueso enfermo que alteraría la 
homeostasis de la cóclea. Quizás este mismo planteamiento podría aplicarse 
al laberinto posterior.  
 
 
 
Conclusiones 
1.- Un elevado porcentaje de pacientes sin antecedente de clínica vestibular 
presentaron una alteración en la prueba calórica. Proponemos como causa en 
los pacientes con EOP craneal la alteración biofísica del hueso en la EP. El 
agua actuaría como un superconductor sobre el CSL. En los casos de 
pacientes sin EP craneal o EP craneal sin afectación temporal se propone 
como hipótesis la hipoperfusión del laberinto debido a las derivaciones 
vasculares que actuarían aumentando el flujo sanguíneo a otras regiones 
donde existiese un foco pagético. 
2.- No se han encontrado diferencias estadísticamente significativas en el 
déficit vestibular para los grupos Paget no craneal, Paget craneal no temporal 
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y Paget craneal temporal determinados por VNG Ulmer Synapsys 2007. 
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