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Introduccion

Resumen

El colesteatoma congénito es una entidad que puede manifestarse con una amplia va-
riedad de sintomas o ser silente durante largo tiempo y constituir un hallazgo inci-
dental. Una vez diagnosticada es importante valorar su extensién y el compromiso de
estructuras adyacentes, para lograr una adecuada planificaciéon quirurgica, eliminando
la enfermedad y manteniendo la mejor funcionalidad posible. Se presenta un caso de
colesteatoma congénito infantil.
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Abstract

Congenital cholesteatoma is an entity that can manifest with a wide variety of symptoms
or be silent for a long time and constitute an incidental finding. Once diagnosed, it is
important to assess the extension to apply the most efficient treatment, eliminating the
disease and providing functionality if possible. A case of congenital cholesteatoma in a
child is presented.
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mastoideo como forma de presentacién de
un CC de punta de mastoides-OM en una
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El colesteatoma congénito (CC) fue descri-
to por House en 1953. Posteriormente, Derlaki
y Clemis establecieron sus criterios diagnos-
ticos definiéndolo como una masa blanca
perlada medial a una membrana timpdnica
normal, en pacientes sin antecedentes de oto-
rrea, perforacién timpénica o procedimientos
otoldgicos previos. Mds tarde Levenson y cols.
eliminarian como criterios de exclusidon, his-
toria previa de otitis media (OMA) u otorrea,
dado que se ha visto que en un 70% pueden
presentarse con estos sintomas’.

El CC puede originarse en diferentes luga-
res en el hueso temporal: el hueso petroso, el
angulo pontocerebeloso, el oido medio (OM),
el conducto auditivo externo y el proceso
mastoideo. Se expone un caso de absceso

preescolar.

Caso Clinico

Paciente femenina de 4 anos que acudié a
urgencias por otalgia, otorrea y dolor mastoi-
deo derechos de tres dias de evolucidon, con
despegamiento de pabellén auricular y erite-
ma retroauricular. Presentaba antecedentes
de otitis media aguda (OMA) a repeticién en
dicho oido, la dltima 15 dias antes del ingreso,
que mejor6 con amoxicilina-dcido clavulanico
oral. Se encontraba en seguimiento por otitis
seromucosa bilateral, sin antecedentes de
cirugfa de oido. En la otoscopia el timpano
derecho se observaba abombado, eritematoso,
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Figura 1. Tomografia computada de absceso mastoideo derecho.

con exudado purulento seco, sin destruccién
atical ni otro signo de osteolisis. Ademas, pre-
sentaba tumoracién retroauricular fluctuante
y dolorosa a la palpacién. El timpano izquierdo
se observaba deslustrado, sin otras alteraciones.
La rinoscopia anterior y la orofaringoscopia
eran normales. Se decidié ingreso y trata-
miento antibidtico intravenoso (cefotaxima y
vancomicina) y tépico.

Se completd el estudio con una tomogratia
computarizada (TC) de mastoides en la que
se observaba ocupacién de oido medio por
material de densidad de partes blandas con
destruccion de celdillas y desestructuraciéon
parcial de la cadena osicular. La cortical
mastoidea presentaba destruccién focal con
comunicacién de celdillas con la colecciéon
retroauricular derecha, compatible con un
absceso (Figura 1). Sin alteraciones en el oido
contralateral.

Con el diagnéstico de mastoiditis com-
plicada con absceso se decidié tratamiento
quirdrgico urgente mediante una mastoidec-
tomia con abordaje retroauricular. Durante
el procedimiento quirtrgico se observé que
el colesteatoma se extendia desde punta de
mastoides hasta la mitad posterior de la caja
timpdnica, con destruccién de la cadena de
huesecillos, persistiendo cabeza de yunque y
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mango de martillo. No se objetivé exposicion
del nervio facial, ni erosiones en tegmen mas-
toideo o canal semicircular horizontal.

Posteriormente, la paciente presentd
evolucion favorable. En el posoperatorio
inmediato presentaba acumetria con test de
Weber lateralizado a oido derecho. En con-
troles ambulatorios posteriores la paciente
presentaba cavidad radical bien epitelizada
con microcaja sin humedad y sin evidencias
de recidiva. No se dispone de audiometria
prequirurgica para comparar, puesto que se
realizé una intervencién urgente. En las audio-
metrias posoperatorias la paciente presentaba
un promedio tonal puro (PTP) en 40 dB. La
paciente sigue sus revisiones periédicamente,
sin otorrea ni evidencia de recidiva.

Discusion

El colesteatoma congénito (CC) es una
entidad poco frecuente que se presenta con
una incidencia estimada de 6 casos por cada
100.000 habitantes, con una edad media de
presentacion en la poblacién general de 6,6
afos y una relacién varén:mujer de 3:1% La
teoria mds aceptada sobre la fisiopatologia es la
presencia de restos embrionarios ectodérmicos
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en el hueso temporal, a partir de las cuales
se desarrolla silentemente la bolsa colestea-
tomatosa. Las zonas de origen de CC son: el
dpex petroso, el OM, el proceso mastoideo y
canal auditivo externo, siendo mds frecuente
en el dpex petroso y en el OM. El sitio menos
reportado es el proceso mastoideo**. Sin em-
bargo, es importante senalar que es dificil que
se presente en una sola localizacién.

La presentacién tipica del colesteatoma
congénito de oido medio, en lineas generales,
puede ser muy variable. En la revisién siste-
matica llevada a cabo por Gilberto y cols. se
reporté un 34% de casos asintomadticos, un
26% de casos con hipoacusia y un 2% con
paralisis facial. El cuadrante mds frecuente-
mente afectado es el anterosuperior, seguido
del posterosuperior, siendo el asentamiento
menos frecuente el mastoideo’. En cuanto a
la presentacion del CC de mastoides también
puede ser muy variable®”, siendo la forma de
presentacién mds comun como hallazgo inci-
dental con otoscopia normal’, lo que contrasta
con el debut de mastoiditis y absceso del caso
clinico.

Los CC de OM se suelen diagnosticar
tempranamente, ya que presentan hipoacusia
de transmisién por alteracién de la cadena
osicular, antes de que continde su crecimiento
hacia mastoides. En la revisién de Giannuzzi
se postula como otro posible origen el antro
y/o aditus, pudiendo crecer hacia punta de
mastoides, OM o ambos. En el caso presentado
el colesteatoma ocupaba toda la mastoides,
antro, atico y caja timpdnica, por tanto, es
dificil precisar cudl fue el origen exacto. Podria
tratarse de un colesteatoma originado en OM
con extension a mastoides, un CC de punta de
mastoides extendido hacia OM, o un CC con
origen antral y extension bidireccional.

En relacién con el origen mastoideo del CC,
dada la amplia variedad de presentacién, es
dificil establecer criterios diagnésticos rigidos.
Sin embargo, Rashad y cols. (1999) sugieren
el cumplimiento de una serie de criterios:
a) inicio como dolor cervical; b) hallazgos
por tomografia computada (TC) de masa en
mastoides (no OM) y ¢) confirmacién por
resonancia magnética (RM)”. Por su parte,
Giannuzzi y cols., 2011, establecen como re-
quisitos: a) las caracteristicas ya definidas para
un CCyb) que no se observe participacion del
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OM, ético o antro (confirmando en imagen e
intraoperatoriamente)*.

En el caso presentado, la forma de debut
fue una mastoiditis con absceso, encontrdn-
dose el defecto cortical a nivel alto. La amplia
extension del CC en mastoides con una gran
celda coalescente con continuacién hacia
OM, podria orientar hacia un CC de punta de
mastoides, sin embargo, no se puede afirmar
con certeza.

Dado que la paciente se encontraba en con-
trol por una otitis seromucosa bilateral, no se
contd con la historia de hipoacusia unilateral o
asimetria importante entre ambos oidos, como
signo de sospecha para el diagnéstico y las
curvas de los timpanogramas de seguimiento
fueron planas.

El diagnéstico de confirmacién se basa
en las pruebas de imagen. La TC muestra
una masa de densidad de partes blandas que
compromete el hueso temporal con distintos
grados de extension, asociada a erosién de
estructuras éseas como acueducto de Falopio,
exposicién de seno sigmoide, bulbo yugular,
exposicién de dura de fosa craneal posterior y
saco endolinfatico. Por lo que es un examen
clave para guiar la cirugia y contar con los
reparos anatomicos a la hora de enfrentarse a
estos pacientes.

Por otro lado, la resonancia magnética
(RM) es una técnica de utilidad en casos
seleccionados: dudas en el diagnéstico ini-
cial y seguimiento de pacientes intervenidos
previamente para descartar recurrencias. La
técnica utilizada es RM con administracién de
contraste y secuencias HASTE (Half-Fourier
acquired single-shot turbo spin echo)®. La ima-
gen caracteristica por RM suele ser una masa
bien circunscrita, hiperintensa en las imagenes
potenciadas en T2, isointensa o ligeramente
hiperintensa en T1 con respecto al liquido cefa-
lorraquideo (LCR), sin captacion de contraste
y sin restriccion en las secuencias de difusion.
Es la técnica de eleccién cuando la TC resulta
inespecifica y para el diagndstico diferencial
de las masas de oido medio como tejido de
granulacién, granuloma de colesterol, fibrosis
posquirdrgica, encefalocele e histiocitosis.

El tratamiento de eleccion es quirdrgico
e individualizado segun extensién y grado
de compromiso del hueso temporal en cada
paciente. En el caso de CC que involucran al
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proceso mastoideo se requiere una mastoidec-
tomia amplia*. En nuestro caso en particular,
y dado el amplio compromiso de oido medio,
antro y mastoides, nuestra paciente requirié
una mastoidectomia “canal wall-down”. En
casos en los que existe afectacion de OM se
ha visto que una correcta diseccién osicular
es clave para lograr una correcta diseccion
y evitar las recurrencias'!. En algunos casos,
el laser KTP podria ser efectivo para reducir
residuos'.

Conclusiones

El colesteatoma congénito es una entidad
poco frecuente. Sin embargo, ante un paciente
en edad pedidtrica, con historia de OMA de
repeticién e hipoacusia es importante tenerlo
presente como diagnostico diferencial. La pre-
sentacidn clinica de un CC puede ser variable,
siendo dificil conocer el origen exacto. El diag-
nostico se confirma con pruebas de imagen,
como la TC y la RM, que permiten definir
extensién, evaluar repercusiones y realizar
una correcta planificacién quirtirgica. Consi-
deramos que es importante filiar el origen del
CC para orientar el abordaje quirtrgico que
presentard mejores resultados prondsticos y
evitar asi las recidivas.
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