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NOTA CLINICO-QUIRURGICA

Agenesia de la supraestructura del estribo
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Resumen: La ausencia de la supraestructura del estribo es
una anomalia congénita muy rara, secundaria a un desarro-
llo aberrante del segundo arco branquial con ausencia par-
cial de las estructuras derivadas de él. En la mayoria de las
ocasiones, su diagndstico es casual en una timpanotomia
exploradora realizada ante una hipoacusia de transmisién
de origen incierto. Puede aparecer de forma aislada o aso-
ciada a otras anomalias mayores o menores. El tratamiento
es quirdrgico. Realizamos una revision de la literatura exis-
tente, a propoésito de un caso de ausencia de la supraestruc-
tura del estribo aislada.
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menores oido medio.

Congenital absence of the stapes suprastructure

Abstract: Congenital absence of the stapes suprastructure
is an unusual anomaly, consequence of a developmental
aberration involving partial absence of a derivate from the
second branchial arch. Sometimes, exploratory tympano-
tomy may be the only mean of diagnosis when known con-
ductive hearing loss is seen. This anomaly can appear isola-
ted or associated to other major or minor anomalies. The
treatment is surgical. We review the literature about the ab-
sence of the isolated stapes suprastructure.

Key words: Absence of the stapes suprastructure. Congenital

anomalies.

CASO CLINICO

Mujer de 14 afios de edad que consulta por hipoacusia
en oido derecho de varios afios de evolucién, con empeora-
miento progresivo de la misma y ausencia de otra clinica

Correspondencia: Francisco Rodriguez Dominguez
Avd. Reina Victoria, 23 - 4°B

30204 Cartagena (Murcia)

E-mail: franeli@mixmail.com

Fecha de recepcion: 23-8-2004

Fecha de aceptacién: 2-2-2005

488

otolégica. Entre sus antecedentes personales no hay cons-
tancia de traumatismos, de episodios otorreicos ni de inter-
venciones quirdrgicas. No existen antecedentes familiares
de hipoacusia ni de anomalias congénitas.

En la exploracion fisica se apreciaron unos pabellones
auriculares de aspecto normal y la otoscopia mostraba bila-
teralmente unos conductos auditivos externos y timpanos
de aspecto normal, con maniobras de Valsalva positivas.

La acumetria con diapasones dio como resultado un
Rinne positivo en el oido izquierdo y negativo en el dere-
cho, con un Weber realizado sobre los incisivos superiores
lateralizado al oido derecho.

Con el diagnéstico de hipoacusia de transmisién del
oido derecho se le realiza una audiometria tonal que puso
de manifiesto un gap entre 20-40 dB, mayor en frecuencias
graves y con presencia de la muesca de Carhart a los 2000
Hz en la via 6sea (Fig. 1A). Se le realizé una impedancio-
metrfa con reflejos ipsi y contralaterales con un estimulo de
100 dB, apreciandose unas curvas timpanométricas norma-
les y unos reflejos ipsilaterales y contralaterales ausentes en
el oido derecho e ipsilaterales positivos y contralaterales au-
sentes en el oido izquierdo. La radiologia simple mostré
una buena neumatizacién mastoidea.

Con la sospecha de otosclerosis del oido derecho se le
realiza una timpanotomia exploradora, observando la au-
sencia de la supraestructura del estribo asi como de su ten-
dén, pero con una platina mévil e integra (Fig. 2) y un ner-
vio facial de trayecto normal. Ademas la rama larga del
yunque presentaba un aspecto hipoplasico y se apreciaba la
presencia de haces fibrosos que unfan el yunque a la platina
y promontorio. Tras la comprobacién de la movilidad del
resto de la cadena osicular, se liberé el yunque de dichas
bandas fibrosas y se realizé una platinectomia con coloca-
cién de una prétesis de oido tipo House de titanio de 5 mm.

A los dos meses de la intervencién, la otoscopia era
normal y la audiometrfa tonal mostré una importante mejo-
ria de la hipoacusia de transmision, persistiendo un gap de
10 a 20 dB en frecuencias graves (Fig. 1B).

DISCUSION

La supraestructura del estribo, asi como el musculo del
estribo, su tendén y la capa externa de la platina, proceden
embriolégicamente del segundo arco branquial o cartilago



Figura 1a. Audiometria tonal preoperatoria. Timpanograma oido derecho.

de Reichert, iniciandose su desarrollo en la quinta semana
de gestacién. La capa vestibular o interna de la platina cons-
tituye la tnica region del estribo que no procede del segun-
do arco, sino que se origina a partir de la capsula 6tica, fu-
sionandose con el anillo estapedial hacia la séptima semana
de gestacion. El desarrollo del estribo se completa hacia el
sexto mes de gestaci(’)n, momento en el que se encuentra to-
talmente osificado, a excepcion de la capa interna de la plati-
na que permanece cartilaginosa a lo largo de toda la vida™.
En los dltimos afios algunos autores defienden la hipétesis
de que la agenesia del estribo o de la ventana oval se debe a
un anémalo desarrollo del trayecto del nervio facial, el cual
sufre un desplazamiento anterior y se interpone entre la
capsula 6tica y el blastema estapedial, impidiendo la fusion
de ambas estructuras y ocasionando una gran variedad de
malformaciones del estribo, entre las que se encuentra la
agenesia de la supraestructura®®". Esta teoria explicaria
aquellas malformaciones osiculares que se describen acom-
pafiadas de anomalias en el trayecto del nervio facial, pero
esto no ocurre en todos los casos, por lo que deben existir
otras causas que provoquen dichas malformaciones’.

La ausencia de la supraestructura del estribo es una
malformacién congénita muy rara’, con muy pocos casos
descritos en la literatura, que puede presentarse como una
malformaciéon menor del oido medio aislada o asociada a

Figura 2. Agenesia de la supraestructura del estribo del oido derecho. Ventana
oval integra.

AGENESIA DE LA SUPRAESTRUCTURA DEL ESTRIBO

Figura 1b. Audiometria tonal postoperatoria.

otras anomalias, destacando la ausencia de la ventana
oval®"?, y constituyendo malformaciones mayores o sindro-
mes polimalformativos. Las malformaciones de la cadena
osicular que ocasionan una hipoacusia de transmisién estan
la mayorifa de ellas asociadas a displasias del CAE, y en este
caso la anomalia osicular mas habitual es la fusién del mar-
tillo y yunque, formando un conglomerado®. De forma ais-
lada son mucho menos frecuentes, siendo el estribo en estos
casos el osiculo méds cominmente afectado’. En nuestro ca-
so, la ausencia de la supraestructura del estribo, del muscu-
lo del estribo y de su tendén se acompafian de una hipopla-
sia de la apofisis larga del yunque®, que cuadra con las
teorias mas recientes que consideran que el segmento infe-
rior de la cadena de huesecillos (los elementos ya citados y
el mango del martillo) deriva del segundo arco branquial.
La presencia de una platina moévil se explicaria por el ori-
gen de su capa interna en la capsula 6tica.

El diagnostico diferencial debe establecerse con la otos-
clerosis estapedial y la discontinuidad osicular adquirida
traumatica o supurativa. Para ello, nos basaremos en una
detallada anamnesis y en una adecuada exploracion otolo-
gica y audiolégica. Las anomalias congénitas de la cadena
osicular pueden ser diferenciadas de la otosclerosis por re-
ferir la presencia de hipoacusia desde una edad temprana,
por la falta de progresioén de dicha hipoacusia y por la exis-
tencia de un patrén audiométrico plano en frecuencias con-
versacionales'. La presencia de la muesca de Carhart no es
patognomonica de una otosclerosis y su presencia ha sido
descrita en casos de agenesia del estribo’. En nuestro caso,
la ausencia de traumatismo y episodios otorreicos, la evolu-
cién de la clinica y el resultado de las pruebas audiol6gicas
nos orient6 hacia la presencia de una otosclerosis, compro-
bando posteriormente en la timpanotomia exploradora la
ausencia de la supraestructura del estribo. En la mayorfa de
los casos publicados, el diagnéstico es casual, al realizar
timpanotomias exploradoras ante una hipoacusia de trans-
mision de origen incierto'”. En la actualidad, en aquellos ca-
sos en los que se sospeche una malformacion de la cadena
osicular, estaria plenamente indicada la realizacién de un
TAC de alta resolucion, con cortes de 1 mm para la visuali-
zacién del estado de la cadena*.

La complejidad del tratamiento quirdrgico vendra de-
terminada por la presencia de otras malformaciones asocia-
das. En los escasos casos descritos en la literatura de agene-
sia de la supraestructura del estribo, el tratamiento fue
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quirdrgico, realizdndose una reconstruccion osicular con
yunque homoélogo remodelado debido a la existencia de un
proceso incudolenticular abreviado'. En nuestro caso, debi-
do a la presencia de una rama larga del yunque levemente
hipoplésica, pero practicamente normal, nos decidimos por
realizar una platinectomia con colocacién de una proétesis
de House, con buen resultado quirtrgico y funcional.
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