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Presentacion de casos clinicos
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RESUMEN

La hipoacusia sUbita es una entidad de instauracién aguda secundaria a multiples etiologias, como las
enfermedades reumaticas autoinmunes sistémicas (ERAS). Tipicamente su afectacion es unilateral,
asociada con taponamiento Otico y acufenos. El diagnéstico se basa en la anamnesis, exploracion fisica y
audiometria. El tratamiento de primera linea son los corticoesteroides sistémicos, junto con otros agentes
terapéuticos segun su etiologia. El prondstico depende del grado de hipoacusia, del tiempo de instauracion
del tratamiento y de factores inherentes al paciente. A continuacién, se presentan tres casos clinicos de
pacientes que debutaron con hipoacusia sibita como manifestacion inicial de una ERAS.

ABSTRACT

Sudden hearing loss is an acute-onset entity secondary to multiple etiologies, including rheumatologic
diseases. Typically, its involvement is unilateral associated with a sensation of ear plugging and tinnitus.
The diagnosis is based on the history, physical examination, and audiometry. The first-line treatment is
corticosteroids associated or not with other therapeutic agents according to their etiology. The prognosis
depends on the degree of initial hearing loss, time of initiation of treatment, and factors inherent to the
patient. We presented three clinical cases of sudden hearing loss as the initial manifestation of
rheumatological disease.
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Hipoacusia stbita como manifestacion inicial en pacientes con enfermedades reumaticas autoinmunes sistémicas: serie de casos

INTRODUCCION

La hipoacusia subita se define como la pérdida
auditiva neurosensorial superior a 30 decibelios (dB),
al menos en tres 0 méas frecuencias consecutivas de
la audiometria tonal, en un tiempo de instauracion
inferior a las 72 horas'. Se describié por primera vez
en 19442 y su incidencia va en aumento. Puede
presentarse a cualquier edad, siendo mas frecuente
entre los 43 y 53 afios, sin predominio de sexo®.
Dentro de la etiopatogenia se han postulado tres
teorias': la primera y mas estudiada es la infecciosa,
especialmente por agentes virales; la segunda, por
alteracion de la microcirculacion del oido interno; vy,
la tercera, hace referencia a la asociacion con
enfermedades inmunomediadas. Esta Gltima es
apoyada por la respuesta al tratamiento
inmunosupresor con corticoesteroides y el hallazgo
de antigenos especificos en el oido interno como el
colageno tipo II, B-tubulina, proteina de choque
térmico 70, entre otros, cuyo dafio puede estar
mediado por autoanticuerpos, inmunocomplejos o
linfocitos  autorreactivos, sin  embargo, su
etiopatogenia y fisiopatologia no estan adin del todo
claros*.

La pérdida auditiva subita neurosensorial asociada
con enfermedades reumaticas  autoinmunes
sistémicas (ERAS) corresponde a menos del 1% de
todos los casos. En algunas ocasiones puede ser la
primera manifestacion clinica de éstas®, con una
frecuencia de aparicion diversa tanto en su forma de
presentacion subita y no subita (Tabla 1). La
presentacion clinica usual suele ser el compromiso
unilateral con o sin tinnitus y vértigo, asociado o0 no
con caracteristicas especificas de cada ERAS.

Tabla 1. Frecuencia de hipoacusia en ERAS.

ERAS Frecuencia (%)
Esclerosis sistémica 20-77
(Difusa y limitada)®
Artritis reumatoide’ 25-72
Sindrome de Sjogren® 46
Lupus eritematoso 6-70
sistémico®
Granulomatosis con 8-63
poliangeitis'®
Sindrome antifosfolipidos 5-20

El diagnéstico se basa en una adecuada anamnesis,
un examen fisico completo, la acumetria por medio
del uso de diapasones para diferenciar entre

hipoacusia neurosensorial o de transmision vy,
finalmente, una audiometria tonal para la evaluacion
objetiva del funcionamiento del sistema auditivo®?.
El tratamiento de primera linea son los
corticoesteroides, asociado con terapias adicionales
gue varian segun la sospecha o confirmacion
etiolégica de una ERAS®?,

A continuacidn, se presentan tres casos clinicos de
pacientes que debutaron con hipoacusia subita como
manifestacion inicial de una ERAS

CASOS CLiNICOS

1. Mujer de 50 afios quien ingreso a la consulta de
reumatologia por cuadro clinico que inici6 cuatro
meses antes, consistente en hipoacusia subita en oido
derecho asociada con tinnitus. Como antecedente
patoldgico refirié hipotiroidismo y, en la revision de
sintomas por sistemas, presentaba historia de ojo
seco subjetivo de varios meses de evolucion. En la
evaluacion previa por otorrinolaringologia, la
audiometria document6 hipoacusia neurosensorial
derecha y se inici6 tratamiento con prednisolona 1
mg/kg/dia, junto con aciclovir oral, con mejoria de su
cuadro clinico. Sin embargo, un mes después
presentd un nuevo episodio de hipoacusia severa
neurosensorial contralateral, que requirid infiltracién
intratimpanica de corticoesteroides logrando mejoria
parcial. Los examenes complementarios
evidenciaron anticuerpos antinucleares (ANA) con
patrén citoplasmatico en titulos de 1:320 y anti-
SSA/Ro positivo en 71,1 U/ml (<15 U/ml). La
prueba de Schirmer fue positiva para 0jo seco: 4 mm
en ojo derecho (OD) y 5 mm en ojo izquierdo (Ol).
Se clasific6 como un sindrome de Sjogren asociado
con hipoacusia subita. Ante la persistencia de la
hipoacusia severa neurosensorial izquierda se
hospitaliz6  para inicio de pulsos de
metilprednisolona en dosis de 500 mg/dia por tres
dias, seguido de prednisolona oral con reduccidn
gradual hasta 5 mg dia, hidroxicloroquina 200 mg dia
y azatioprina 50 mg dia.

2. Mujer de 69 afios quien ingresé a la consulta de
reumatologia remitida por otorrinolaringologia para
estudio etiolgico de una hipoacusia subita. Refirid
cuadro clinico que inici6 siete meses antes,
consistente en pérdida subita de la audicion en oido
izquierdo, asociada con sensacion de taponamiento
Otico y vértigo. Dentro de los antecedentes
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patoldgicos refirié hipotiroidismo vy, a la revision de
sintomas por sistemas, sensacién subjetiva de boca
seca desde varios meses atrds. Aportd una
audiometria que mostré hipoacusia neurosensorial
izquierda severa y una resonancia nuclear magnética
(RNM) de cerebro que evidencio realce del laberinto
izquierdo con el medio de contraste. Dentro de los
estudios de extensidn, la prueba de Schirmer fue
positiva para ojo seco (OD: 8 mm, Ol: 4 mm) y la
biopsia de glandula salival menor fue compatible con
sindrome de Sjogren (focus score: 1,14). Se inicio
tratamiento con prednisolona a 1 mg/kg/dia, junto
con hidroclorotiazida, aciclovir e hidroxicloroquina
200 mg/dia como inmunomodulador.

3. Mujer de 63 afios con cuadro clinico gue inici6
cuatro meses atras, consistente en tinnitus y otalgia
derechos, para lo cual recibié manejo antibiotico oral
sin mejoria. Quince dias antes de la consulta presento
hipoacusia subita bilateral, mayor en el oido derecho,
asociada con cefalea holocraneana y vértigo. Dentro
de los antecedentes patoldgicos refirio hipertension
arterial y coment6 varios meses de tos seca y
rinorrea. Consultd inicialmente a
otorrinolaringologia, encontrando una audiometria
con hipoacusia neurosensorial bilateral, por lo que se
inicié prednisolona a 1 mg/kg/dia y se remitié a
reumatologia para estudios etiolégicos. Los
examenes complementarios fueron proteina C
reactiva (PCR) en 108 mg/L (<5 mg/L), velocidad de
sedimientacion globular (VSG) 64 mm/h, ANA
patrdn homogéneo en titulos de 1:320; anticuerpos
anti-MPO (anti-mieloperoxidasa) positivos >100
ng/ml (<5 ng/ml). La radiografia de térax mostrd
atelectasias subsegmentarias en la lingula, sin

infiltrados ni nédulos pulmonares; la radiografia de
senos paranasales y la RNM de cerebro estuvieron
dentro de la normalidad. Se consideré un cuadro
consistente con una vasculitis asociada a ANCA
(anticuerpos anticitoplasma de neutrofilos), con anti-
MPQO positivos, posiblemente granulomatosis con
poliangeitis, sustentado en la historia de sintomas del
tracto respiratorio superior y la afectacion auditiva
por hipoacusia subita bilateral. Se hospitalizé para
inicio de pulsos de metilprednisolona a 500 mg/dia
por 3 dias, junto al primer ciclo de ciclofosfamida
endovenosa a 750 mg. Se dio egreso con
prednisolona con reduccion gradual hasta 5 mg/dia y
se continu6 ciclofosfamida hasta completar seis
ciclos con la misma dosis. La evolucion clinica fue
favorable y la terapia de mantenimiento se inicié con
azatioprina 50 mg/dia.

A continuacién, se muestra un resumen de las
caracteristicas  clinicas, estudios paraclinicos,
tratamiento, evolucion y linea de tiempo de
ocurrencia de eventos (Figura 1 y Tabla 2).

Declaracion sobre aspectos éticos

Para la realizacién y participacién en este estudio se
tuvo en cuenta la firma del consentimiento informado
por parte de cada uno de los pacientes, ademas, los
procedimientos seguidos fueron acordes con las
normas éticas de la Resolucion 8430 de 1993 del
Ministerio de Salud y Proteccion Social de Colombia
y la Declaracion de Helsinki.
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Figura 1. Linea de tiempo de ocurrencia de eventos.
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Tabla 2. Descripcion de casos clinicos.

CASO 1 2 3
Sexo Mujer Mujer Mujer
Edad 50 afios 69 afios 63 afos

Procedencia
Antecedentes

Sintomas

Audiometria tonal

Logoaudiometria

Estudios
paraclinicos

Diagnéstico

Tratamiento

Ultima evaluacion

Cali - Colombia
Hipotiroidismo

Hipoacusia subita bilateral
Taponamiento 6tico
Ojo seco

Hipoacusia neurosensorial
bilateral:

OD 40 dB, Ol:56 dB

Discriminacion del 100%:

ODa50dB

Olag80dB

* Prueba de Schirmer
positiva

« ANA patron

citoplasmético
*  Anti-SS-A/Ro positivo

Sindrome de Sjogren

*  Metilprednisolona

endovenosa
. Prednisolona oral
*  Aciclovir

*  Hidroxicloroquina
+  Azatriopina

Mejoria en la audicion
Aparicion de tinnitus

Cali - Colombia
Hipotiroidismo

Hipoacusia subita izquierda
Taponamiento 6tico

Boca seca

Vértigo

Hipoacusia neurosensorial izquierda:
OD 20 dB, OI:60 dB

Discriminacion del 100%:
ODa30dB
Ola80dB

*  Prueba de Schirmer positiva
» Biopsia de glandula salival: focus
score 1,14

Sindrome de Sjogren

*  Prednisolona oral
e  Aciclovir

»  Hidroxicloroguina
*  Hidroclorotiazida

Mejoria en laaudicidn y sintomas secos

Cali - Colombia
Hipertension arterial

Hipoacusia subita bilateral
Taponamiento 6tico
Cefalea

Vértigo

Rinorrea

Tos seca

Hipoacusia neurosensorial
bilateral:

OD 81 dB, OI:65 dB

Discriminacién del 100%:
ODa 100 dB
Ola80dB

*  ANA patrén homogéneo
* anti-MPO positivo

*  anti-ena negativo

* anti-dna negativo

Vasculitis ANCA positivo

*  Metilprednisolona
endovenosa

*  Prednisolona oral

*  Ciclofosfamida

*  Azatriopina

Mejoria en la audicion

Abreviaturas: ANA: anticuerpos antinucleares; anti-MPO: anticuerpos antimieloperoxidasa; dB= decibelio; OD: oido derecho; Ol: oido

izquierdo.
DISCUSION

Se presentan tres casos clinicos de pacientes con
ERAS, dos con sindrome de Sjégren y uno con
vasculitis asociada con ANCA, que debutaron con
hipoacusia sUbita como manifestacion inicial de su
enfermedad.

La hipoacusia subita se define como la pérdida
auditiva neurosensorial menor a 72 horas?!. Dentro de
las causas mas frecuentes se encuentran las
infecciones, el trauma, los téxicos, los trastornos
metabolicos o hematoldgicos. Sin embargo, a pesar
gue las ERAS corresponden a menos del 1% de las

causas®, es necesario considerarlas dentro del
diagndstico diferencial. Como se evidencié en los
casos descritos, un diagndstico y tratamiento
oportunos se asocian con mejoria en el
funcionamiento auditivo. Sin embargo, habria sido
ideal un menor tiempo entre la aparicion de los
sintomas y la evaluacion por reumatologia.

Dentro del abordaje de un paciente con hipoacusia
slbita, es indispensable la elaboracidn de una historia
clinica detallada, junto a un examen fisico completo
gue incluya evaluacion auditiva a través de la
acumetria para evaluar la via aérea y 6sea, con el fin
de diferenciar segun las pruebas de Weber y Rinne
entre hipoacusia de transmisién o neurosensorial4.
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La audiometria es esencial tanto para el diagnodstico
como para el seguimiento. Tipicamente la curva de la
via aérea y 0sea descienden simultdneamente en la
hipoacusia neurosensorial'®. En los 3 casos descritos,
el tipo de hipoacusia que se documentd fue
neurosensorial. Esta forma de afectacidn se presenta
con mas frecuencia en los pacientes con hipoacusia
sUbita secundaria a compromiso coclear del oido
interno en las ERAS.

El compromiso del oido interno ha sido reportado en
diferentes ERAS. Se describié por primera vez por
Cogan en 1940, con una frecuencia de presentacion
superior en mujeres respecto a los hombres y mayor
entre la cuarta y sexta década de la vida, algo
similar con los casos expuestos.

Cuando se sospecha la presencia de una ERAS como
causante de hipoacusia subita, es importante el
manejo interdisciplinario. El sindrome de Sjogren
esta asociado con sintomas secos y la granulomatosis
con poliangeitis con sintomatologia respiratoria
superior. Sin embargo, es menos frecuente la
hipoacusia subita como su forma inicial de
presentaciont’18 Un estudio que evalu6 la asociacion
entre hipoacusia en pacientes con sindrome de
Sjogren, encontr6 que de 60 mujeres y tres hombres
incluidos, con una edad media de 49 afos, la
prevalencia de pérdida auditiva fue del 95,2%, siendo
la totalidad de los casos de tipo neurosensorial®. Por
otra parte, un estudio que describid la frecuencia, tipo
y curso de hipoacusia en granulomatosis con
poliangeitis, encontré que, de 36 pacientes, en su
mayoria hombres, el 56% presentd hipoacusia,
siendo neurosensorial en el 47%; con una aparicion
tanto al inicio de la enfermedad como durante una
recaidal®. Los casos descritos demuestran como las
manifestaciones auditivas representan una entidad
que debe buscarse e identificarse tempranamente
dentro del grupo de las ERAS.

El papel de la autoinmunidad en la patogénesis de la
hipoacusia subita se ha estudiado desde un tiempo
atras®®. Hasta el momento se conocen seis antigenos
en el oido interno capaces de ser reconocidos por el
sistema inmune. EI mecanismo del dafio ético puede
ser secundario a un reconocimiento directo del
antigeno por un autoanticuerpo, por depdsito de
inmunocomplejos o por presentacion antigénica a un
linfocito T autorreactivo, asociado con la liberacion
de citocinas y otras moléculas inflamatorias?*. El
origen fisiopatoldgico de los tres casos mencionados

puede ser secundario a uno 0 mas de estos
mecanismos.

El tratamiento de primera linea es el empleo de
corticoesteroides administrados de forma sistémica,
intratimpanica o combinada®, junto con agentes
terapéuticos especificos segun la ERAS causal. Esto
se ha relacionado con mejor funcionamiento auditivo
y control de la enfermedad de base!'??. Los tres
casos descritos tuvieron una evolucion clinica
favorable tras el inicio de corticoesteroides y la
terapia inmunosupresora adicional en dos de ellos.

Esta serie de casos demuestra la importancia de
realizar un abordaje integral en el estudio de
pacientes con hipoacusia subita, haciendo especial
énfasis en identificar el perfil individual a través de
una historia clinica, examen fisico completo y
correcta interpretacion de estudios paraclinicos, que
permitan determinar una entidad etiolégica, como la
de origen autoinmune. Acortar el tiempo entre el
inicio de los sintomas, la identificacion de la
hipoacusia, la evaluacion por la especialidad
pertinente y el inicio de un tratamiento oportuno, se
asocian con un mejor pronéstico auditivo. Sin
embargo, este abordaje ideal representa un desafio
para los servicios y profesionales de la salud.

CONCLUSION

La hipoacusia subita es una entidad poco frecuente
con multiples grupos etioldgicos, dentro de las que se
encuentran las ERAS en baja prevalencia. El
abordaje interdisciplinario de este grupo de
pacientes, a través de una detallada historia clinica,
examen fisico incluyendo la funcion auditiva,
busqueda de manifestaciones sistémica de alguna
enfermedad de base, y uso racional de pruebas
complementarias guiadas a la sospecha diagnostica,
permiten la identificacion oportuna de una posible
entidad etioldgica e instauracion de un tratamiento de
forma eficaz, mejorando asi el prondstico y calidad
de vida del paciente.
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