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Introduccién

El primerinforme que se tiene de unareaccidn autoinmunitaria
como causa de hipoacusia sibita sensorial bilateral es el de
Lenhardt, quien en 1958 publicé un articulo describiendo 13
pacientes con hipoacusia bilateral subita y progresiva. Un aiio
después, Kikuchi informé lo que ¢l llamo “Otitis simpética”,
casos en los cuales el umbral auditivo de un lado era
marcadamente influenciado por cirugia en el otro oido, sugi-
riendo el autor una reaccion inmunitria como causa de ésto.
Pero fue finalmente Mc Cabe' en 1979 quien acuiié el término
de hipoacusia sensorial autoinmunitaria por tratarse de una
entidad clinicano descrita hasta ese momento, para posterior-
mente cambiar el nombre a enfermedad autoinmunitaria de
oido interno ya que en ocasiones se observa lesion vestibular,
En 1982 Yoo y cols sugirieron un posible papel de la
autoinmunidad de la coligena II en la patogenia de estas
enfermedades. Hay diversos modelos experir Jes'* que

local, al parecer del saco endolinfitico (Células
inmunocompetentes provenientes de la circulacion
sistémica o del mismo oido interna).

Una de las teorias sugiere que los tejidos susceptibles de
ser blanco de una respuesta inmunitaria, son de origen
endodérmico o ectodérmico y por lo tanto son vistos como
extraiios por el sistema inmunitario que es de origen meso-
dérmico.

Debido a que el laberinto membranoso es de origen
ectodérmico, esto podria estar de acuerdo con el concepto de
que el oido interno es un sitio susceptible de procesos auto-
inmunes.

La enfermedad autoinmunitaria en el humano puede ser
considerada como un espectro: en un extremo se encuentra la
enfermedad Grgano-especifica con anticuerpos o células T
organo-especificoscirculantes, como enel caso de tiroiditisde
Hashimoto. En el centro de este espectro esta la enfermedad

demostraron que:

1. Eloido interno escapaz de responder alaestimulacion
antigénica.

2. Eloido interno esuna ruta efectiva para inmunizacién
sistémica.

3. Labarrera hemato-laberintica es semejante a la barre-
ra hematoencefilica en relacién al equilibrio de
inmunoglobulinas.

4. Elincremento de los anticuerpos de la perilinfa no es
resultadode lainmunidad del SNC, sinode produccién

limitada a un érgano con auto-anticuerpos no drgano-especi-
ficos circulantes como la cirrosis biliar primaria, y, en el otro
extremo delespectro se encuentra la enfermedad sistémica sin
especificidad organica con autoanticuerpos circulantes de
varias especificidades como en el caso de lupus entematoso
sistémico.

Tomando en cuenta la tendencia de que mds de una
enfermedad autoinmune se encuentra en el mismo individuo,
laenfermedad autoinmunitaria de oido interno estA localizada
en algiin lugar dentro del espectro; puede ser secundaria, en
caso de ser drganos blancos, en una enfermedad sistémica o
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primaria y tinica en caso de ser tinico 6rgano blanco.™ Entre
las enfi dades sistémicas i Iogicas que pueden pro-
ducir sintomas otolégicos™'*'"'* se encuentran artritis
reumatoide, lupus eritematoso sistémico, polimiositis/
dermatomiositis, vasculitis policondritis recidivante, enfer-
medades con inmunodeficiencia y granulomatosis de We-
ener.

Cuadro clinico

Consiste en hipoacusia bilateral progresiva de tipo sensorial,
asimétrica, que evoluciona en semanas o meses, la afeccién
vestibular es menos frecuente pero existe. Mc Cabe" informa
que se manifiesta como crisis de vértigo de presentacion
miiltiple durante el dia, sensacion de plenitud aural y acifeno
constante, Se encuentra en las pruebas de estimulacion térmi-
ca, paresia vestibular bilateral.

El diagnostico es fundamentalmente clinico. Debe
sospecharse enfermedad autoinmunitaria de oido interno y
realizarse investigacién minuciosa al coincidir los siguientes
aspectos.”

1. Hipoacusia bilateral ripidamente progresiva, que no
responde a terapia convencional,

2. Sintomas que mejoran con tratamiento de esteroides.

3. Enfermedad inmunolégica convencional.

4. Positividad de pruebas inmunoldgicas de

autoi idad (velocidad de sedi ion globular,
proteina C reactiva, inmunoglobulinas, complemento
sérico, anticuerpos).

En la actualidad no existe prueba especifica para la
enfermedad otoldgica autoinmune; los escasos métodos dis-
ponibles en los laboratorios de investigacion todavia no estan
bien estandarizados para su uso general, principalmente por
falta de disponibilidad de antigenos tisulares y la ausencia de
su caracterizacion inmunoquimica. **1

Método terapéutico

a) Prueba terapéutica: consiste en la aplicacion de
ciclofosfamida 60 mg (6 2mg/kg) cada 12 horasy prednisolona
30 mg c/tercer dia por tres semanas. Si se observa mejoria en
la audiometria tonal (un promedio de 15 dB en tres frecuen-
cias) 0 en la logoaudiometria (més de 20 % de mejoria en la
discriminacion fonémica), se considera la prueba positiva y
debe iniciarse el tratamiento completo.

b) Tratamiento completo: consiste en la continuacién de
los mismos medicamentos y dosis durante tres meses, térmi-
node los cuales se suspende la ciclofosfamida y se continia la
prednisolona durante dos semanas,
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Si el umbral auditivo se mantiene, la prednisoiona se
suspende en dos semanas.

Si el umbral empeora antes o después de que la predniso-
lona haya sido dida, reiniciar el iento por otros
tres meses. Mc Cabe refiere su experiencia habiendo maneja-
doalgunos pacientes con este esquema hasta por dosafios con
buenos resultados; incluso en pacientes con tratamiento inicia-
do después de dos meses de evolucién y que presentan
pricticamente anacusia, se ha descrito que el umbral auditivo
puede llegar a umbrales auditivos ttiles,

Ademds hace hincapié en Ja importancia de la ciclo-
fostamida, mas que la prednisolona enel tratamiento, teniendo
especial cuidado en vigilar la férmula blanca.

Asimismo Mc Cabe' hace énfasis en laimportancia de que
los médicosrelacionados de alguna forma con las enfermeda-
des del oido tengan en cuenta esta enfermedad yaque .. .es
una de las pocas formas de hipoacusia sensorial para la cual
tenemos tratamiento”.

Presentacion de un caso clinico

Se trata de una mujer de 29 anos de edad, sin antecedentes de
importancia, que inicid su padecimientoen juniode 1990, con
acifeno derecho constante no pulsatil, a lo cual se agregd, en
horas, hipoacusia derecha rapidamente progresiva, no fluc-
tuante y vértigo intensode minutosde duracién, incrementado
con cambios postulares,

Fue vista inicialmente a los 10 dias de evolucion, cuando
ya habia desaparecido la sintomatologia vestibular, encon-
trando audicion normal izquierda y restos auditivos en el oido
derecho. (Figura 1.)
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Se considerd que la hipoacusia siibita tenia una probable
causa viral y se administré prednisona bucal a dosis de 1 mg/
kg/dia en una sola toma, por 10 dias y esquema de reduccion,
en quintos.

Eduarde Cinco Balderas y col



La paciente refirié mejoria; al décimo dia de tratamiento
el estudio audioldgico mostrd recuperacion importante en
umbrales auditivos encontrando hipoacusia derecha modera-
da (Figura 2.)
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Al mes de tratamiento con prednisona, la cual se encon-
trabaa dosisde 25 mg/kg/dia, acude nuevamente consintomas
vestibulares de caracteristicas similares y refiriendo disminu-
cion de Ia audicion en ambos oidos.

El estudio funcional otolégico mostré anacusia derechae
hipoacusia izquierda superficial con perfil descendente, de
tipo sensorial.

La electronistagmografia mostré sacadas de bisqueda
normales, rastreodiscretamente sacidicoaladerecha, nistagmo
espontaneo de 2do. gradoa la derecha, que se incrementd con
lasupresion visual, estimulacion vestibular pura con estimulo
pendular deprimida a la izquierda. Las pruebas térmicas
mostraron paresia vestibular izquierda.

Se reinstalé tratamiento corticoesteroide a lamisma dosis,
sin resultado satisfactorio; se sospechd enfermedad
autoinmunitaria de fondo por lo que se solicitaron examenes
de laboratorio para descartar tal posibilidad, encontrando-
se lossiguientesresultados de interés; biometria hematica solo
con aumento en el mimero de neutréfilos en banda, quimica
sanguinea normal, velocidad de sedimentacion globular ace-
lerada, proteina C reactiva positiva, anficuerpos anti-DNA y
antinucleares positivos, células LE nepativas y cultivos a
diferentes niveles sin desarrollo. Figura 3.

Finalmente se integrd el cuadro clinico con resultados de
laboratorio y gabinete y se llegd a la conclusién de que se
trataba de una enfermedad autoinmunitaria de oido intemo
primaria, por lo cual se inicia prednisona bucal a | mg/kg/dia
y ciclofosfamida en bolos V. a 500 mg/m? de superficie
corporal, con esquema de aplicacion en las semanas 0, 1,4y
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posteriormente en los 7 y | 1 de acuerdo con la evolucion. Se
maodifico el esquema de manejo original de Mc Cabe por
considerarse reducida la dosis de ciclofosfamida.

Posterior a la aplicacion del segundo bolo, el estudio
audioldgico mostrd mejoria; se encontrd hipoacusia superfi-
cial izquierdae hipoacusia derecha profunda de tipo sensorial.

Enlaactualidad, después de ocho meses de tratamiento, la
paciente muestra hipoacusia sensorial superficial izquierda,
hipoacusia severa derecha con perfil descendente, de tipo
sensorial. No hay evidencia aiin de enfermedad sistémica que
demuestre otra patologia autoinmunitaria de fondo y los
umbrales auditivos son estables y ttiles. No ha recidivado el
vértigo.
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