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OSTEOGENESE IMPERFEITA COM OTOSCLEROSE: RELATO DE CASO

PABLO RYDZ PINHEIRO SANTANA;JOEL LAVINSKY; MICHELLE LAVINSKY WOLFF; PAULO IRION; LUIZ
LAVINSKY

Introdugdo: A osteogénese imperfeita (Ol) € uma doenga hereditaria do tecido conjuntivo, e autossémica
dominante que costuma propiciar rarefacdo 6ssea generalizada, escleras azuladas e fraturas frequentes.
Aproximadamente 50% dos pacientes adultos com Ol tém hipoacusia associada, sendo essa associagdo
conhecida como Sindrome de Van der Hoeve de Kleyn. Na fase inicial, a otoesclerose é semelhante a Ol quanto
a porosidade 6ssea (fase de otoespongiose), mas somente a presenga da doenga otoldgica primaria evolui para
calcificacdes (fase de otoesclerose). Objetivo: Avaliar a presenca de lesdo otoesclerotica em paciente com Ol.
Paciente e Métodos: C.M.P., 23 anos, feminino, branca, solteira, médica veterinaria, natural e procedente de
Ararangua (SC). Desde os 15 anos percebe perda auditiva bilateral e progressiva, especialmente em ouvido
esquerdo. Recebeu o diagndstico de Ol (assim como seu irm&o) com 1 ano de idade ao fraturar ambas as
pernas em uma simples queda. A presenca de esclera de coloragdo azulada confirmou o diagnéstico de Ol.
Exames audiovestibulares e de imagem confirmaram o diagnéstico de otoesclerose, sendo tratado com fluoreto
de sddio 25 mg e complexo osseina-hidroxipatita (ossopan), porém sem resposta satisfatoria. Realizou-se a
estapedotomia, na qual foi fraturada a supraestrutura do estribo e foi colocada protese de teflon. A paciente
apresentou melhora clinica e audiolégica com excelente resposta funcional. Macroscopicamente, o estribo
estava calcificado e fixado por calo ésseo nos 2/3 anteriores. Conclusdes: A otoesclerose e Ol s&o importantes
diagndsticos diferenciais na surdez condutiva e a ocorréncia simultdnea é extremamente rara. Existem
descrigbes na literatura dessa associagdo, porém sao casos de otoesclerose com predominio de areas de
rarefagcdo Ossea (otoespongiose). No presente relato de caso verificou-se a possibilidade de que a otoesclerose
em fase de calcificagéo e Ol representem doencgas independentes e concomitantes.
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