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RESUMO: A otosclerose é uma doença 
degenerativa da capsula labiríntica na qual os 
osteoclastos absorvem osso lamelar maduro e 
os substituem por um osso de maior espessura 
e vascularidade. É definida como uma perda 
progressiva da audição, que se caracteriza, 
sob ponto de vista anatomopatológico, por 
osteodistrofia da cápsula labiríntica e ancilose 
da platina do estribo na janela oval. Tem etiologia 
multifatorial, podendo ser de origem viral, 
genética, inflamatória, autoimune, ambiental, 
hormonal e pode ter contribuição de outros fatores 
que atuam na sua progressão. Os sintomas 
normalmente surgem na terceira e quarta década 
de vida, sendo a perda progressiva da audição, 
a primeira manifestação que é mais comum.  Na 
maioria dos casos, essa perda auditiva é bilateral, 

não sendo necessária a existência de uma 
simetria. Além disso, pacientes podem queixar-
se de zumbidos. Ademais, alguns pacientes 
podem apresentar sintomas vestibulares, sendo 
estes muito variáveis: tontura, vertigem postural 
paroxística benigna (VPPB) e desequilíbrio. O 
diagnóstico geralmente não é problemático e deve 
ser realizado por meio de anamnese, otoscopia, 
audiometria e tomografia computadorizada 
de alta resolução, que atualmente é o método 
radiológico de escolha para identificação de 
focos de otosclerose em pacientes com suspeita 
clínica. 
PALAVRAS - CHAVE: Otosclerose, Perda 
auditiva neurossensorial,  Cápsula labiríntica.

OTOSCLEROSIS
ABSTRACT: Otosclerosis is a degenerative 
disease of the otic capsule in which osteoclasts 
absorb the mature lamellar bones and replace 
them by thicker and more vascularized bones. It 
is defined as a progressive loss of hearing which 
is characterized, from an anatomopathological 
point of view, by osteodystrophy of the labyrinthine 
capsule and ankylosis of staples’s base on oval 
window. It has a multifactorial etiology such 
as viral, genetic, inflammatory, autoimmune, 
environmental, hormonal origin and due to 
other factors contributions, that act during its 
progression. Symptoms usually appear in the third 
and fourth decade of life, with progressive hearing 
loss being the most common first manifestation.  
In most cases, this hearing loss is bilateral, but 
not necessarily symmetry happens. In addition, 
patients may complain of tinnitus. Furthermore, 
some patients may experience vestibular 
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symptoms, which are very variable sucha as dizziness, benign paroxysmal postural vertigo 
(BPPV) and imbalance. The diagnosis is generally not problematic, and should be performed 
through anamnesis, otoscopy, audiometry and high-resolution computed tomography, which 
is currently the radiological method of choice for identifying foci of otosclerosis in patients with 
clinical suspicion. 
KEYWORDS: Otosclerosis, Sensorineural hearing loss, Otic capsule.

1 | 	INTRODUÇÃO
A deficiência auditiva consiste em uma moléstia crônica que atinge milhares de 

pessoas em todo mundo. Segundo a Organização das Nações Unidas de Saúde (OMS), a 
perda auditiva é umas das principais causas de incapacidade, com cerda de 24,9 milhões 
de acometidos. Essa condição é diretamente associada a perda da qualidade de vida após 
os 65 anos, visto que ocasiona quadros de depressão, isolamento social e desemprego 
nessa faixa etária. 

A otosclerose é uma doença degenerativa da capsula labiríntica na qual os 
osteoclastos absorvem osso lamelar maduro e os substituem por um osso de maior 
espessura e vascularidade. É definida como uma perda progressiva da audição, que se 
caracteriza, sob ponto de vista anatomopatológico, por osteodistrofia da cápsula labiríntica 
e ancilose da platina do estribo na janela oval. É descrita na histologia como um processo 
de remodelação endocondral da capsula, que impede a movimentação do estribo e, 
consequentemente, a transmissão de vibrações sonoras da orelha média para a orelha 
externa. Evoluindo para uma perda auditiva do tipo condutiva, condutiva-neurossensorial 
ou apenas neurossensorial. A remodelação óssea desenvolve-se na capsula ótica e na base 
do estribo. É uma doença hereditária autossômica dominante com penetração variável. As 
manifestações clinicas possuem início precoce, normalmente após a segunda década de 
vida, podendo ocorrer também mais tardiamente após os 30 anos. Cerca de dois terços 
dos pacientes acometidos são do sexo feminino, na qual o primeiro relato da doença ocorre 
muitas vezes após a primeira gestação, sendo, portanto, a gravidez um fator acelerador da 
doença. É mais comum em caucasianos do que em negros, nativos americanos e asiáticos. 
A prevalência da otosclerose é de 0,4% na população geral e 22% naqueles com perda 
auditiva condutora. A perda progressiva de audição devido a otosclerose é geralmente 
bilateral e simétricas em 90% dos casos.

2 | 	ETIOLOGIA
A otosclerose tem etiologia multifatorial, podendo ser de origem viral, genética, 

inflamatória, autoimune, ambiental, hormonal e pode ter contribuição de outros fatores que 
atuam na sua progressão. Karosi et al cita que o processo inflamatório acarreta perturbação 
na expressão de colágeno, aumento a expressão das fibras do tipo IV e V e associados 
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a isso o aumento nos receptores pata antígenos virais. Do ponto de vista genético, 
a otosclerose é uma doença familiar de transmissão hereditária direta ou contralateral. 
Grande parte dos estudos epidemiológicos sugerem que a fixação do estribo tem caráter 
autossômica dominante, com penetração incompleta de aproximadamente 40-45%. Estudos 
genéticos apontam a presença do loci OTSCI1 e OTSC8 localizados nos cromossomos 
15q, 7q, 6p, 16q, 3q, 6q e 9p, entretanto ainda é pouco conhecido o papel deles no 
desenvolvimento da doença. Ademais, a etiologia endócrina é sustentada principalmente 
devido as manifestações clinicas surgirem após a puberdade e progredir durante a gravidez 
e o período de aleitamento. Isso sugere que os efeitos dos hormônios sexuais acarretam 
desencadeamento da doença. Distúrbios no sistema estrogênio-progesterona-prolactina 
contribuem para a progressão da otosclerose. O estrogênio diminuiu a resposta de 
osteoclastos a RANKL e induz apoptose dessas células. A hiperprolactinemia suprime a 
osteoprotegerina e aumenta a produção de RANKL. 

3 | 	ANATOMIA
Para o melhor entendimento da Otosclerose, é importante uma breve lembrança 

da anatomia da orelha. A orelha é um órgão relacionado a audição e ao equilíbrio. Esta é 
formada de três partes: externa, média e interna. As duas primeiras estão mais relacionadas 
a condução do som para a orelha interna.

A orelha externa é separada da média pela membrana timpânica, estrutura 
responsável por transformar estímulos sonoros em vibrações. Logo após a essa membrana 
encontram-se os ossículos da audição, martelo, bigorna e estribo, localizados na cavidade 
timpânica. O martelo encontra-se inserido na membrana timpânica e articula-se com a 
bigorna. Este articula-se por meio de sua extremidade interna com o estribo. Por fim, o 
estribo relaciona-se com a janela oval, transmitindo as vibrações para a orelha interna que 
está relacionada à recepção do som e manutenção do equilíbrio.

4 | 	FISIOPATOLOGIA
O ouvido, do ponto de vista anatómico, inclui três compartimentos que interagem de 

modo diferente mas complementar no processo da audição. O ouvido externo, constituído 
pelo pavilhão auricular e canal auditivo externo (CAE), permite a entrada do som vindo do 
exterior, conduzindo-o, através do CAE, até à membrana timpânica. O ouvido médio, que 
inclui a caixa do tímpano, a cadeia ossicular (martelo, bigorna e estribo) e os músculos 
associados aos ossículos, tem um papel preponderante na amplificação da pressão sonora, 
a qual vinda do exterior, atinge o tímpano e põe a vibrar a cadeia ossicular até chegar à 
janela oval. O ouvido interno engloba a cóclea, que é o órgão periférico sensorial da audição, 
e o vestíbulo, que é o órgão periférico do equilíbrio. A otosclerose é um processo patológico 
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que acomete, principalmente, ouvido médio, podendo atingir ouvido interno. Ocorre devido 
à uma desordem local do metabolismo ósseo que se caracteriza por reabsorção e depósito 
de osso de forma anômala, levando à anquilose estapédio-vestibular, e assim podendo 
gerar efeitos secundários aos sistemas auditivos (hipoacusia e zumbido) e vestibulares 
(tonturas), que leva à perda auditiva de transmissão e/ou neurossensorial. Esta anquilose 
estapédio-vestibular foi descrita pela primeira vez por Toynbee (1860) e, em 1893, Politzer, 
após dissecções e pesquisas anatômicas, individualizou nova entidade otopática que 
denominou otosclerose. Os estudos sobre a Otosclerose mostram que a fisiopatologia 
desta doença, independentemente da etiologia, envolve dois principais mecanismos: 

•	 Turnover Ósseo

O osso é um tecido dinâmico que é controlado por vários estímulos bioquímicos, 
hormonais e biomecânicos. Fatores como a osteoprotegerina (OPG), o receptor do fator 
nuclear kappa B (RANK) e o seu ligando (RANK-L) desempenham um papel major no 
processo que controla diretamente o turnover ósseo. O RANK-L é expresso num número 
variado de células, incluindo os osteoblatos. O RANK-L expresso nessas células está 
envolvido ao promover a diferenciação, na presença do fator estimulante dos macrófagos, 
a ativação e a sobrevivência dos osteoclastos por ativação do receptor RANK dos 
osteoclastos. A OPG atua como um antagonista que se liga e inativa o RANK-L. A OPG 
inibe a diferenciação, a sobrevivência e a fusão das células percursoras dos osteoclastos, 
suprime a ativação e promove a apoptose dos osteoclastos. Na Otosclerose, o osso 
endocondral da cápsula ótica é reabsorvido pelos osteoclastos e tecido ósseo novo é 
depositado pelos osteoblastos. O resultado é um tecido ósseo pouco organizado, que não 
respeita os limites normais da cápsula ótica. A remodelação óssea local pelos osteoblastos 
e osteoclastos é controlada, para além dos fatores gerais que regulam o tecido ósseo 
como a OPG, RANK e RANK-L, por um conjunto de fatores e muito provavelmente por 
uma cascata de promotores e inibidores do processo, que actuam mais localmente. Esses 
fatores incluem citocinas, ecosanóides, enzimas, fatores de crescimento e radicais livres. 
A falha na regulação local de qualquer um desses factores na cápsula ótica pode levar à 
remodelação óssea.

•	 Processo Inflamatório

Relativamente ao processo inflamatório implicado nesta patologia, vários estudos 
demonstram que a Otosclerose está associada à inflamação, à expressão anormal de 
colágeno e à presença de receptores virais e antígenos nas áreas afetadas da cápsula 
ótica, como por exemplo a causada pelo vírus do sarampo, que foi implicado na 
patogênese da otosclerose, em que a vacinação torna-se fator protetor para a otosclerose, 
visto que estudos mostraram a redução significativa dessa patologia entre a população 
vacinada. A etiologia permanece inteiramente desconhecida, apesar de que as mais 
variadas concepções teóricas tenham sido formuladas no sentido de explicar a gênese dos 
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fenômenos de osteodistrofia verificados ao nível da cápsula óssea labiríntica. Algumas das 
teorias relacionadas à perda auditiva são:

•	 Liberação de metabólitos tóxicos na perilinfa, lesando o órgão de Corti

•	 Competição vascular – o osso otosclerótico requisitaria maior vascularização e 
oxigenação, com prejuízo da cóclea 

•	 Compressão das estruturas neurossensoriais pelo crescimento progressivo do 
próprio osso otosclerótico

•	 Canais venosos entre o foco otosclerótico e o ouvido interno, levando à estase 
venosa

•	 Processo infamatório importante no ouvido interno desencadeando o evento 
otospongiótico 

A história natural típica da otosclerose é caracterizada por uma perda auditiva 
condutiva progressiva lenta. Clinicamente ocorre entre 0,5 a 1,0% da população, sendo 
bilateral em 70 a 85% dos casos. A otosclerose é uma doença de caráter hereditário, mais 
frequentemente encontrada no gênero feminino, na razão de 2:1, na faixa etária dos 20 
aos 40 anos e em pessoas da raça branca, sendo muito rara na raça negra e na amarela.

5 | 	QUADRO CLÍNICO
Os sintomas normalmente surgem na terceira e quarta década de vida, sendo a 

perda progressiva da audição, a primeira manifestação que é mais comum.  Na maioria dos 
casos, essa perda auditiva é bilateral, não sendo necessária a existência de uma simetria. 
Além disso, pacientes podem queixar-se de zumbidos. Ademais, alguns pacientes podem 
apresentar sintomas vestibulares, sendo estes muito variáveis: tontura, vertigem postural 
paroxística benigna (VPPB) e desequilíbrio. 

No exame físico desses pacientes, a utilização do Otoscópio geralmente evidencia 
uma membrana timpânica normal e ausência de inflamação do ouvido médio. Entretanto, 
alguns pacientes podem apresentar o sinal de Schwartz, caracterizado pela hiperemia do 
promontório e da janela oval, fruto da vascularização da lesão. A utilização do diapasão 
revela sinais de hipoacusia condutiva.

6 | 	DIAGNÓSTICO
O diagnóstico de perda auditiva otosclerótica geralmente não é problemático. 

•	 Anamnese

Um histórico familiar positivo é encontrado em cerca de 50% a 60% dos casos. A 
afecção bilateral clínica é comum (85% - 90%). O zumbido, que é principalmente agudo 
(75%), também é um sintoma comum de otosclerose (é frequentemente encontrado na faixa 
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etária mais velha e naqueles com idade precoce de início e envolvimento coclear). Muitos 
pacientes (20% - 78%) com otosclerose aumentaram a compreensão da fala, a chamada 
paracúsis de Willis, devido ao aumento efetivo da relação inal / ruído. A perturbação 
vestibular e a instabilidade postural estão presentes em mais de um quarto dos pacientes 
com otosclerose e tendem a ser bastante leves. 

•	 Otoscopia

Revela um tímpano normal com uma orelha média cheia de ar. O signo de Swartze, 
que se refere a um rubor avermelhado no promontório, é um achado raro e reflete shunts 
vasculares anormais entre os focos otoscleróticos e os vasos do promontório, deve ser 
pesquisado, principalmente quando há histórico familiar. Os testes de garfo de tuning são 
muito úteis para avaliar um paciente com otosclerose.

•	 Testes de Rinne e Weber – teste do VIII par craniano 

Durante o teste de Weber, o som lateraliza-se para a orelha com o maior grau de 
perda condutora e durante o teste de Rinne, o som será ouvido mais alto quando entregue 
na dica mastoide comparada à entrega através do canal auditivo. 

•	 Testes Audiométricos 

Revelam uma perda de audição condutora ou mista. Em seus estágios iniciais, a 
perda condutora tende a ser confinada a freqüências mais baixas. Em estágios avançados, 
a perda condutora também ocorre em freqüências mais altas e um componente perceptivo 
também pode aparecer. Uma perda condutora de cerca de 40 dB nas baixas frequências 
com uma redução do espaço em direção a 2 kHz é típica, pois a fixação do estímulo 
reduz a elasticidade da corrente ossicular.A audiometria de fala mostra um aumento 
normal da discriminação da fala quando aumenta a intensidade do som. A discriminação 
reduzida da fala indica o envolvimento da orelha interna, e deve ser investigada mais a 
fundo. A timpanometria geralmente é normal, mas às vezes é observada uma diminuição 
da conformidade.

•	 Tomografia Computadorizada de Alta Resolução (TCAR) 

O diagnóstico definitivo consiste na identificação de focos macroscópicos na janela 
oval com fixação da platina do estribo e a tomografia computadorizada de alta resolução 
(TCAR) é atualmente o método radiológico de escolha na avaliação das janelas labirínticas 
e da cápsula otica, utilizado na identificação de focos de otosclerose nos pacientes com 
suspeita clínica, com sensibilidade de 95,1% e especificidade de 99,5%. Nas imagens da 
TCAR, os focos otoscleróticos são visualizados como focos hipodensivos ou radiolúcidos. 
Os achados mais frequentes de TCAR em otosclerose confirmada cirurgicamente são 
focos anteriores à janela oval (na fissula ante fenestram), luminosidade pericoclear e focos 
na base do estribo. Em 78,7% dos casos, os focos são bilaterais, podendo ser simétricos 
(38,3%) ou assimétricos (40,4%). Na perda grave de audição mista, pode-se observar 
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uma desmineralização peri-coclear como uma radiolucência característica que dá uma 
aparência “halo” à cápsula ótica. Os casos negativos à TCAR não excluem otosclerose 
e podem indicar maior dificuldade intra-operatória por problemas com a platina. O papel 
da TCAR consiste não apenas em confirmar a suspeita clínica, mas em prever possíveis 
dificuldades técnicas, identificar doenças associadas (malformação de cadeia ossicular, 
fixação do martelo, deiscência de canal semicircular superior etc.) e orientar o paciente 
sobre maior risco de perda auditiva neurossensorial em decorrência da extensão dos focos 
otoscleróticos. A TCAR também é recomendada em casos atípicos (por exemplo, crianças, 
audiograma atípico, vertigem concomitante), a fim de excluir deformidades da orelha interna 
(grande aqueduto vestibular, displasias da orelha interna, etc.)

•	 Ressonância Magnética

A RM é recomendada em audiogramas assimétricos para excluir a doença 
retrococlear concomitante (por exemplo, um schwannoma vestibular). Nas imagens de RM 
de ouvidos com otosclerose, pode-se observar um leve aumento do contraste, que são 
interpretados como hipervascularização inflamatória.

7 | 	TRATAMENTO

•	 Conservador

Nos pacientes com condução aérea menor que 30 dB HL, não há indicação de 
tratamento. No caso de pacientes com perda auditiva moderada ou de pacientes que não 
querem ou não podem ser submetidos à cirurgia, é indicado o uso de amplificadores para 
melhora da qualidade de vida.

Quando existe uma associação com perda auditiva progressiva neurossensorial, é 
indicado o uso de fluoreto de sódio, cálcio e vitamina D. A utilização de fluoreto de sódio 
é a mais documentada na literatura, sendo evidenciado o seu poder como estabilizador 
da doença em alguns pacientes. As doses recomendadas variam muito e não existem 
evidência de qual seria a melhor duração para o tratamento.

•	 Cirúrgico

Indicações: Paciente em bom estado geral de saúde, teste de Rinnie negativo com 
diapasão de 512Hz, otosclerose estapediana.

Contra-indicações: Paciente com problemas de equilíbrio, perfuração timpânica 
prévia, malformações na orelha interna, infecção de orelha média ou externa.

A cirurgia para correção da Otosclerose é realizada com a utilização de microscópios 
e endoscópios. Em relação a anestesia, utiliza-se a local ou a geral. No pós-operatório, as 
chances de melhora são significativas, próximas dos 90%, mas podem existir complicações. 
Dentre os efeitos adversos pós-operatórios podemos citar tontura, normalmente transitória 
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e por pouco tempo, alterações no paladar, dano neural, infecção, dor e perda auditiva. Em 
pacientes com Otosclerose bilateral, a cirurgia é feita no lado com a maior taxa de perda 
auditiva. Se o paciente apresentar resultados satisfatórios e estáveis por cerca de um ano, 
o outro lado é operado. As técnicas utilizadas são a estapedectomia e a estapedotomia. 
A Estapedectomia é a remoção da parte lesada do estribo e a sua substituição por uma 
prótese, geralmente de Teflon ou de Titânio. Esta, permite o retorno dos movimentos dos 
ossículos da orelha média, estimulando o líquido da orelha interna. Dessa forma, ocorre 
uma restauração do funcionamento da cadeia ossicular e uma melhora da audição. A 
Estapedotomia é a técnica de preferência, consistindo na criação de um pequeno orifício 
na base do estribo e colocação da prótese. Essa técnica está relacionada a uma menor 
taxa de efeitos adversos como vertigem, perda auditiva e lesões da orelha interna.

8 | 	PROGNÓSTICO
Tendo em vista que a cirurgia do estapédio constitui o tratamento consagrado para 

a surdez condutiva secundária à otosclerose e que o sucesso cirúrgico acontece na maior 
parte das vezes, levando a uma melhora da audição, considera-se que diante de um 
diagnóstico rápido, seguido de tratamento efetivo, o prognóstico dos pacientes é bastante 
positivo e animador. A estapedectomia é um procedimento operacional bem estabelecido 
e comprovado com uma taxa de sucesso de 90% ou maior. Após a cirurgia, a maioria 
dos pacientes são capazes de voltar para casa na mesma noite ou na manhã seguinte, 
no entanto, a noite após a cirurgia, o paciente deve deitar suavemente sobre a orelha 
operada. Para os primeiros dias após a cirurgia podem ocorrer tonturas e pode ocorrer uma 
alteração do paladar por algumas semanas, em que os pacientes relatam gosto metálico, 
desaparecendo dentro de algumas semanas de convalescência (devido ao nervo gustativo 
corda do tímpano que atravessa a orelha).No momento da cirurgia, é inserido um tampão 
no canal auditivo. Uma melhoria da audiência é percebida após a remoção deste tampão, 
uma semana após a cirurgia. Na primeira semana após a cirurgia, os pacientes geralmente 
se queixam de uma sensação de “vazio” nas orelhas, os sons parecem desagradáveis, 
podem parecer muito fortes, mas gradualmente tornam-se normais. A audição do paciente 
melhora dramaticamente nas primeiras 4-6 semanas pós cirurgia, mas também continua 
nos meses seguintes.
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