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Resumen

El colesteatoma congénito (CC) es una lesiéon benigna de epitelio escamoso quera-
tinizado que puede afectar diferentes aéreas del hueso temporal con predominio en
el oido medio. El CC es una patologia poco frecuente que se presenta en pacientes
pedidtricos y clinicamente se manifiesta como una lesién blanquecina detrds de un
timpano indemne. La mayoria de los pacientes no presenta historia de hipoacusia,
otorrea, infeccion, perforacion o cirugia otoldgica previa. Se analiza el caso de un
prescolar con CC que consulté con trastorno de sueno sin sintomatologia otoldgica,
pero con otoscopia alterada como hallazgo clinico. En la resonancia magnética nu-
clear (RMN) con secuencia de difusién, se evidenciaron hallazgos sugerentes de le-
sion colesteatomatosa en oido medio. Se realiz6 tratamiento quirtrgico endoscépico
combinado con remocién completa de la lesién compatible histolégicamente con CC
y reconstrucciéon funcional con prétesis inactiva con resultado auditivo satisfactorio.
El CC requiere alta sospecha diagndstica por pediatras y otorrinolaringé6logos, siendo
imprescindible realizar un examen fisico acucioso que incluya otoscopia de rutina,
aunque el paciente no manifieste sintomas otoldgicos. El tratamiento es quirdrgico y
debe considerar uso de endoscopico para asegurar una extracciéon completa de la le-
sion. En algunos casos es requerido realizar una reconstruccién auditiva para asegurar
un 6ptimo resultado funcional.
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Abstract

Congenital cholesteatoma (CC) is a benign lesion of keratinized squamous epithelium
that can affect different areas of the temporal bone, predominantly in the middle ear. CC
is a rare pathology that occurs in pediatric patients and clinically manifests as a white
lesion behind an intact eardrum. Most patients do not have a history of hearing loss,
otorrhea, infection, perforation, or previous otologic surgery. The following, is the case of
an infant with CC who consulted with a sleep disorder without otological symptoms but
with altered otoscopy as a clinical finding. Nuclear magnetic resonance (NMR) with di-
ffusion sequence with findings compatible with a cholesteatomatous lesion in the middle
ear. Endoscopic surgical treatment was performed combined with complete removal of
the lesion histologically compatible with CC and functional reconstruction with inacti-
ve prosthesis with satisfactory hearing results. CC requires high diagnostic suspicion by
paediatrics and otorhinolaryngologists, and it is essential to perform a thorough physical
examination that includes routine otoscopy even if the patient does not show otological
symptoms. Treatment is surgical and endoscopic use should be considered to ensure com-
plete removal of the lesion. In some cases, hearing reconstruction is required to ensure
optimal functional results.

Keywords: Congenital cholesteatoma, childhood hearing loss, tympanic membrane.
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Introduccion

Colesteatoma se define como una lesién
no neopldsica de crecimiento expansivo, com-
puesta de epitelio escamoso queratinizado y
que puede afectar diferentes dreas del hueso
temporal, siendo el oido medio la localizacién
mds frecuente'. De acuerdo a su etiologia, pue-
den ser clasificados en congénitos o adquiridos,
siendo estos dltimos de 2 tipos: primarios,
si derivan de una retraccién timpdnica o se-
cundarios, si se originan por una perforacién
timpdanica, fractura de hueso temporal o causa
iatrogénica’.

El colesteatoma congénito (CC) es un
tumor benigno poco comun que se presenta
principalmente en pacientes pediatricos® y
la primera descripcién de esta entidad clini-
co-patoldgica fue realizada por Howard House
en 1953

El CC se presenta como una lesién blan-
quecina de aspecto perlado, medial a una
membrana timpdanica indemne, generalmente
no se describe historia de otorrea, infeccidn,
perforacién timpdnica o cirugfa otoldgica. La
localizacidén mads frecuente es el oido medio,
siendo predominante la ubicacién en el cua-
drante antero-superior. Se ha descrito una
correlacién lineal entre la edad al diagnéstico
y el tamano del colesteatoma, con un tamano
promedio de 4,2 mm + 2 mm. Se estima una
incidencia de 3-6 por cada 100.000 personas,
con una edad media de presentacién de 6.5
afios, con un predominio en el sexo masculino
(3:1)4

Los CC se presentan tipicamente como una
masa retro timpanica asintomatica y pueden
eventualmente manifestarse hipoacusia de
conduccion, actfenos, otorrea, paralisis facial,
sintomas vestibulares u otra sintomatologia
por efecto de masa intracraneal’. No obstante,
la mayoria de las veces los sintomas suelen ser
inespecificos y sub-diagnésticados dada la edad
del paciente’.

El diagnéstico de CC es clinico, sin em-
bargo, todo paciente debe ser estudiado con
pruebas audioldgicas y exdmenes imagenolé-
gicos. La tomografia computarizada (TC) de
hueso temporal es de utilidad para determinar
la extension de la enfermedad en el oido medio,
lesion de estructuras Gseas y presencia de enfer-
medad mastoidea, mientras que la Resonancia
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Magnética (RM) con imdgenes ponderadas
por difusién puede ayudar a diferenciar CC
de efusién timpanica, presencia de compli-
caciones intracraneales y evaluar enfermedad
residual en pacientes operados®. Este tipo de
técnica permite evaluar sitios anatémicos de
alto riesgo de colesteatoma residual como el
retrotimpédno o el segmento anterior a la cresta
supratubdrica o COG’. Ademads, permite des-
cartar la presencia de colesteatoma congénito
bilateral que se puede presentar hasta en 4%
de los casos®.

El tratamiento es quirdrgico y el objetivo
principal es erradicar la patologia junto con
evitar las potenciales complicaciones’. El
objetivo secundario es alcanzar un éptimo
resultado auditivo funcional'.

En el presente trabajo se reporta el caso
clinico de un paciente pedidtrico con CC aten-
dido en Clinica Bio Bio de Concepcidn, Chile.
Se analiza manejo diagnostico-terapettico y se
realiza revision de literatura.

Caso Clinico

Paciente femenino de 3 afos 4 meses, sin
antecedentes mdrbidos ni familiares de im-
portancia. Su motivo de consulta se relaciona
con un cuadro de meses de evolucion de suefio
inquieto no asociado a ronquidos ni apneas,
sin presencia de sintomas otoldgicos. En la
otoscopia del oido izquierdo se evidenci6 una
membrana timpdnica con presencia de una
lesién blanquecina con bordes convexos en
relacién al umbo del Martillo.

Estudio audiolégico: las emisiones tran-
sientes y producto de distorsion se encontra-
ron ausentes en el oido izquierdo y en el oido
derecho, se evidenciaron dentro de rango de
normalidad; impedanciometria en el oido
izquierdo presentd curva B con reflejos otacts-
ticos abolidos y el oido derecho una curva A.

La RMN hueso temporal evidencié ocu-
pacién de contenido liquido en celdillas mas-
toideas y oido medio izquierdo secundario a
lesién en banda con restriccién en secuencia
de difusién localizada en mesotimpano (DWI)
en estrecha relacién al promontorio y exten-
sién epitimpdnica. Focos de alta sefial T2/flair
distribucién lineal en la sustancia blanca pe-
riatrial y subcortical parieto occipital bilateral
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Figura 1. 1 RMN cerebro C/C. Ocupaciéon timpano- mastoideo izquierdo
por proceso expansivo, bien delimitado. A: Secuencia T1: intensidad de
sefal intermedia-baja (flecha roja). B: secuencia T2: intensidad de sefal
intermedia alta (flecha verde). C: secuencia T1, saturacién grasa, post
inyeccion de contraste (GD) endovenoso: sin evidencia de realce signifi-
cativo (flecha amarilla). D: secuencia de DWI-Propeller, foco hiperintenso
que demuestra restriccion de la difusién concordante con colesteatoma
(flecha blanca).

sugerente de CC con cambios inflamatorios
otomastoideos (Figura 1).

Se realizé una timpanotomia explorado-
ra, evidencidndose una lesién blanquecina
redondeada en el oido medio con erosién de
la rama larga del yunque y la supraestructura
del estribo. Se logré la resecciéon completa
de la lesion con una técnica combinada con
microscopio y endoscopio. También se realizd
una revisién endoscépica de la caja timpanica
y reconstruccién funcional del oido a través
de una timpanoplastia y colocacién de una
protesis total de 3,5 mm. En el estudio histo-
patoldgico se observé fragmentos de epitelio
escamoso sin atipfa con extensa ortoquerato-
sis, estroma con reaccién de cuerpo extraio
e inflamacién crénica linfoplasmocitaria,
consistente con colesteatoma congénito
(Figura 2).

Al control 27 meses postoperatorio, la
paciente no presentaba otalgia, otorrea ni
signos de infeccién local. Al examen fisico, se
observa el oido izquierdo con un neo timpano
cerrado sin signos de recidiva (Figura 3). En
la audiometria control destaca un promedio
tonal puro (PTP) bilateral de 10 dB, 100%
discriminacién, y no hubo presencia de GAP
osteo-aéreo.

Figura 2. Biopsia oido medio. A) Tincidon hematoxilina-eosina 4x: Fragmento de epitelio escamoso laminar sin anexos y abundante material
de queratina. B) Tincion hematoxilina-eosina 20x: Epitelio escamoso queratinizante con capa granular prominente. En el estroma se ven
vasos de pared delgada y algunos fibroblastos y células inflamatorias mononucleares.

32

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2023; 83: 30-36



Colesteatoma congénito: caso clinico y revision de literatura - D. Navarro A. y cols.

Figura 3. Otoendoscopia oido izquierdo. Neotimpano
cerrado. Sin presencia de colesteatoma (27 meses post
operatorio).

Discusion

El CC es una patologia infrecuente que
representa entre el 1 al 5% del total de los coles-
teatomas''. La mayor incidencia se describe en
poblacién pedidtrica, con una edad promedio
de diagnostico de 5,6 + 2 afios. El 82% de los
casos se pesquisan de manera asintomadtica'.
La presentacion clinica mas comun es hipoa-
cusia conductiva secundario al efecto de masa
en la caja timpdnica o debido a erosién de los
tejidos adyacentes®, siendo la cadena osicular
la primera estructura en ser comprometida'“.

Es fundamental tener un alto indice de
sospecha al momento de evaluar clinicamente
a los pacientes pedidtricos, debido a que la
mayoria de las veces el CC se diagndstica de
manera incidental de acuerdo a los criterios
diagndsticos que incluyen la presencia de una
masa blanca medial a una membrana timpa-
nica intacta, ausencia de historia de otorrea,
perforacién timpdnica o patologia otoldgica
previa®®. El cuadrante anterosuperior es el
mas frecuentemente afectado (82%), seguido
del cuadrante posterosuperior (49%)'%. Sin
embargo, la mayoria de los CC presentan
compromiso de mds de un cuadrante debido
al retraso en el momento del diagndstico®.

No hay claro consenso sobre la etiologia
del CC. La teoria mds aceptada es la ausencia
de reabsorcién de restos epiteliales embriona-
rios. Esto se basa en la observacion de lesiones
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epidérmicas, similares en ubicacién y com-
posicion, que se encuentran en el oido medio
del feto humano®. No obstante, esta teoria no
explica la ocurrencia de CC fuera del cuadrante
anterosuperior de la membrana timpdnica,
donde se localizan estos restos. Por otro lado,
la teorfa de la invaginacion establece que el CC
se origina desde el epitelio escamoso del con-
ducto auditivo externo, mediante un proceso
de migracién hacia diferentes segmentos del
oido medio®.

Histolégicamente, las lesiones del CC no
difieren del colesteatoma adquirido y co-
rresponden a una lesién quistica de epitelio
escamoso queratinizado con una capa granular
prominente y una ldmina propia de tejido co-
nectivo inflamatorio, también conocida como
perimatriz. A diferencia de la piel, este tejido
no presenta crestas ni anexos epiteliales. El
contenido quistico corresponde a células esca-
mosas exfoliadas o ldminas de queratina que
puede ocasionar una reacciéon granulomatosa
de tipo cuerpo extrafo y no es infrecuente que
esta reaccién inflamatoria local se asocie a la
presencia granulomas de colesterol, pélipos
y/o timpanoesclerosis'®.

Para la etapificaciéon del CC se ha pro-
puesto la Clasificacién de Potsic que relaciona
la extension de la enfermedad con el riesgo
postoperatorio de enfermedad residual,
siendo 5% para el estadio I, 24 % estadio II,
44% estadio III y 64% estadio IV. En 2017,
la Sociedad Otolégica de Jap6n introdujo un
nuevo sistema de Estadificacion del CC, con el
objetivo de describir mads especificamente los
limites anatémicos y las zonas de dificil acceso
quirurgico® (Tabla 1).

Tabla 1. Sistema de Clasificacion de la Sociedad

Otoldgica de Japon para el colesteatoma congénito'®

Etapa Ubicacion

| CC localizado en caja timpénica
o |A Mitad anterior de Caja timpanica
* B Mitad Posterior de Caja timpanica

e IC Ambas porciones de la caja timpanica

I CC con compromiso de 2 o mas sitios: Protimpano,

Caja timpanica, Mastoides o atico
Il CC con complicaciones infratemporales

\% CC con complicaciones intracraneales
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En el estudio audioldgico se recomienda
realizar Potenciales Auditivos evocados de
tronco cerebral (PEAT/BERA), o Audiometria,
asociado a Impendaciometria'’. En estadios
muy precoces es posible que no existan exa-
menes audioldgicos alterados. No obstante,
en pacientes sintomdticos es posible evidenciar
hipoacusia conductiva unilateral con presencia
de reflejo acustico alterado y eventualmente en
casos mds avanzados hipoacusia mixta o senso-
rioneural ipsilateral por erosion, inflamacién
y/o liberacién de toxinas hacia el oido interno.
En el caso presentado solo se realizé emisiones
otoactsticas e impenciometria como método
diagndstico preoperatorios dado los hallazgos
clinicos y radiolégicos.

Con respecto a la evaluacién imageno-
légica, el TC de hueso temporal, permite
determinar la extensién de la lesién en el oido
medio, el grado de compromiso de la cadena
osicular y la presencia o ausencia de enfer-
medad mastoidea. Esto permite planificar
de mejor manera el tratamiento quirtrgico
a realizar. En aquellas situaciones en las que
se sospeche alguna complicacién, tal como,
compromiso del dpex petroso o compromiso
intracraneal, se solicitard una RM con técnica
de difusioén.

En la RMN las caracteristicas de la imagen
del colesteatoma son inespecificas: general-
mente iso/hipointenso en secuencia T1 e
hiperintenso en secuencia T2, comparado con
el parénquima cerebral. Sin embargo, el tejido
de granulacién, tejido cicatricial en un oido
postquirurgico, hemorragia serosa o liquido
proteindceo también muestra sefnales hiper-
intensas en secuencia T2. Los colesteatomas
congénitos o adquiridos presentan una sefal
hiperintensa en secuencia “Diffusion-Weighted
Imaging” (DWI), lo que se atribuye en parte a
la restriccién de la difusién y al efecto predo-
minante del brillo en T2'8.

En caso de presentarse efusion en el oido
medio, el TAC perderfa utilidad, ya que la
opacificacion de la mastoides y el oido medio,
pudiese enmascarar la extensién de la enfer-
medad. En estos casos, se recomienda evaluar
mediante RMN con técnica de difusiéon (DWI),
o resolver la efusién, previo ala toma del TAC®.
En nuestra paciente se solicit6 RMN Cerebral
con el objetivo determinar la presencia de CC
mediante imagenes ponderadas por difusién.

Pese a ser infrecuente, el CC puede ero-
sionar estructuras contenidas en el hueso
temporal, pudiendo ocasionar complicaciones
extracraneales tales como hipoacusia neuro-
sensorial, vértigo y pardlisis facial; asi como
complicaciones intracraneales graves como
abscesos cerebrales, meningitis, hidrocéfalo
6tico, entre otras'.

El tratamiento del CC es quirtrgico, reco-
mendandose la resolucién precoz de la pato-
logia con el objetivo de evitar la progresién y
potenciales complicaciones®. Los principales
objetivos de la cirugia son: remover de ma-
nera completa la lesién, preservar la anato-
mia, evitar el desarrollo de complicaciones y
secuelas, prevenir recurrencias y preservar la
audicién'**, Se recomienda un plazo de hasta
cinco meses desde el diagndstico para realizar
la cirugia®.

La introduccién de la endoscopia en la
cirugia otoldgica, ha permitido una mejoria
de la visualizaciéon de édreas previamente in-
accesibles en la cavidad timpdénica y areas de
la regién mastoidea de dificil evaluacién con
microscopio posterior a la reseccién tumoral.
No obstante, la técnica endoscépica no ha
demostrado ser superior a la técnica micros-
cbpica en términos de recidiva®

En caso de extensién del colesteatoma
hacia la zona mastoides, la reseccién bajo
microscopio se considera el Gold estindar'
Por lo tanto, se debe evaluar rigurosamente
al paciente previo al tratamiento, basindonos
fundamentalmente en la extensién de la enfer-
medad para decidir el manejo mds adecuado.
Los CC mas pequenos en estadios precoces,
pueden ser extraidos mediante una aproxi-
macién transcanal. Por otro lado, lesiones més
avanzadas usualmente requieren cirugias mds
agresivas que pueden incluir Mastoidectomia
Canal Wall Up (CWU) o Mastoidectomia
Canal Wall Down (CWD)?®,

Con respecto al seguimiento postopera-
torio, el Grupo Internacional de Otorrino-
laringologia Pedidtrica (IPOG) recomienda
controlar clinica y audioldgicamente a los
pacientes por al menos 5 afos. El primer
control se recomienda a los 6 meses postope-
rados, seguido de un control alos 12 meses de
la cirugia, y posteriormente controles anuales
por el tiempo que el médico tratante estime
necesario, considerando un minimo 5 afos.
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El control imagenolégico no es de regla en
todos los pacientes. CC pequefios extraidos sin
alterar su matriz, no requeririan seguimiento
con imdgenes. En caso contrario, el IPOG
recomienda realizar una RMN a los 18 meses
postoperados para descartar la presencia de
recidiva local, no obstante, la duracién del
seguimiento imagenoldgico depende de la
extension inicial del CC y del criterio clinico
del médico tratante’.

Por dltimo, es fundamental destacar la
importancia que adquiere un examen fisico
acucioso al momento de evaluar a todos
los pacientes pediétricos, independiente del
motivo de consulta. Esto debido a que es
posible encontrar alteraciones anatémicas
sin sintomatologia otoldgica como en el caso
analizado. De este modo, un alto indice de
sospecha clinica permitird diagnosticar y tratar
colesteatomas congénitos en estadios precoces
con buenos resultados auditivos y sin secuelas
funcionales.

Conclusiones

El CC es una enfermedad rara que com-
prende entre el 2-5% de todos los casos de
colesteatoma. Se considera una patologia
predominantemente pedidtrica, con una edad
promedio de diagnéstico 5-6 afos. El CC a
diferencia del colesteatoma primario adquiri-
do, se presenta tipicamente en oidos sanos sin
antecedentes de enfermedad otorrinolaringo-
légica y con funcién normal de la trompa de
Eustaquio.

Se requiere un alto indice de sospecha
para el diagnéstico dado que la mayoria de los
pacientes se presenta de manera asintomatica,
siendo fundamental un examen fisico acucioso
por médicos generales, pediatras y otorrinola-
ringblogos que debe incluir la otoscopia como
evaluacién de rutina en todo tipo de paciente
pedidtrico. El estudio radiolégico debe incluir
TC de oidos y RMN cerebral para evaluar la
extension de la enfermedad y como planifica-
cién preoperatoria.

El tratamiento quirdrgico bajo microscopio
es la técnica de eleccién y se puede asociar al
uso de procedimientos endoscdpicos segun la
preferencia del cirujano.
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