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Enfermedad autoinmune del oido interno

Autoinmune inner ear disease

Dr. Ricardo Alarcéon G1.

RESUMEN

Se presenta un breve andlisis de la enfermedad autoinmune del oido interno,
descrita por primera vez por Mc Cabe. El andlisis comprende los aspectos
fisiopatoldgicos, de diagndstico y tratamiento de esta entidad clinica. Cada aspecto
tratado tiene una justificacion breve pero precisa de la informacion bibliogréfica
existente al momento.

Palabras clave: Enfermedad autoinmune oido interno, hipoacusia sensorioneural
autoinmune, hipoacusia neurosensorial idiopatica bilateral.

SUMMARY

A brief analysis is presented of the inner ear autoimmune disease, described for the
first time by Mc Cabe. The analysis includes the physiopatologic, diagnostic and
treatment aspects of this clinical entity. Each aspect treated has a brief but precise
Justification of the bibliographic information currently existent.

Key words: Inner ear autoimmune disease, autoimmune sensoneural hypoacusia,
bilateral idiopathic neurosensorial hypoacusia.

INTRODUCCION hipoacusia neurosensorial (HNS) progresiva, habi-
tualmente acompafiado de vértigo y acufenos, en-

Desde la primera publicacion en 1979 por Mc Cabe  tre ellos “hipoacusia neurosensorial autoinmune”
se le ha asignado varios nombres al sindrome de (basado en el mecanismo de dafio al oido interno)
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e “hipoacusia neurosensorial idiopatica bilateral”
(dado su evolucién), sin embargo considerando la
presencia de dafio vestibular parece ser mejor el
término de “enfermedad inmune del oido inter-
no"L.

Este sindrome puede presentarse de forma
aislada o bien como una manifestacién de algin
tipo de vasculitis primaria (sindrome de Cogan,
granulomatosis de Wegener) o en presencia de
algin desorden inmunoldgico sistémico (lupus
eritematoso sistémico, por ejemplo)L-2,

Las formas aisladas que carecen de otros
antecedentes son las que deben estar en mente
cuando nos enfrentamos a un cuadro sospe-
choso.

Existen algunas caracteristicas que distin-
guen este sindrome de otras patologias del oido
interno.

1. Curso rapidamente progresivo. Si bien se
encuentra latente, sufre un agravamiento ra-
pido dentro de, habitualmente, 3 meses, si-
milar a la glomerulonefritis rapidamente
progresival:3,

2. Usualmente el compromiso es asimétrico. Tipi-
camente el dafio del otro oido puede estar
separado por semanas 0 meses, pero puede
incluso separarse por afios!:3.

3. La pérdida de la funcién es irrecuperable, dis-
tinguiéndose de otros cuadros como la enfer-
medad de Méniére clasica, en que no presenta
remision completa de la sintomatologia vesti-
bular intercrisis?.

FISIOPATOLOGIA

Si bien inicialmente el oido se consideraba un
organo carente de respuesta inmune, se ha podido
demostrar el dafio mediado por células que se
alojan en el saco endolinfatico o que se reclutan de
la circulacién generall:3°, por anticuerpos dirigi-
dos contra el neuroepitelio, o por el efecto indirec-
to de la isquemia en la vasculitis.

Los cambios histolégicos encontrados en la
enfermedad autoinmune del oido interno son:
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1. Hidrops endolinfatico.

2. Laberintitis aguda con atrofia de células
ciliadas y células de sostén.

3. Proliferacién de tejido éseo y fibroso.

4. Degeneracion neuronall:3:,

Dichos cambios son similares a los observados
en la oclusion de la arteria laberintica, lo que apoya
la teoria vascularl.

También se ha sefialado que existe una
alteracion fenotipica de las poblaciones celula-
res (analizadas en sangre periférica), existiendo
un desequilibrio Th1/Th2 y una sobre expresion
de células natural killer en enfermedad de
Méniere4.

DIAGNOSTICO

El impacto del diagnéstico temprano recae en el
diferente pronéstico que tendra, dependiendo de lo
precoz o tardio que se instale el tratamiento,
siendo peor en este Gltimo caso®-3,

La historia clinica presenta una pérdida auditiva
neurosensorial progresiva, habitualmente asociada
a sintomatologia vestibular. En el 20% de los casos
puede ser de tipo menieriforme. El examen fisico
es acompafiado de otoscopia normal. Existe un
compromiso asimétrico en la evaluacién funcional
cocleovestibular. La evaluacién sistémica ha ex-
cluido a pacientes con trastornos autoinmunes
sistémicos, con patologia infecciosa y retroco-
clearl:33,

Una serie de pacientes con HNS bilateral rapi-
damente progresiva, tienen anticuerpos que reac-
cionan con una variedad de antigenos del oido
interno humano y bovino, pero tienen baja especifi-
cidad?.

Al contrario, anticuerpos no 6rgano especificos
contra una proteina 68-kD (anticuerpos antico-
cleares), que se encuentra presente en oido inter-
no, riién y cerebro parecen tener mayor
especificidad para la enfermedad inmune del oido
interno en humanos. En un grupo de 72 pacientes
con HNS rapidamente progresiva, bilateral,
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Moscicki et al, encontraron 58% de positividad
para este anticuerpo, comparado con sélo 2% de
positividad en poblacion sanal-3.

Ademas, la positividad para los anticuerpos
anticocleares se correlaciona con:

— la respuesta terapéutica a los esteroides (75%
de respuesta en pacientes con anticuerpos
anticocleares positivos versus 18% de res-
puesta en ausencia de anticuerpos anticoclea-
res), y

— con la actividad del proceso inflamatorio, ya
gue se encuentra presente en el 88% de los
pacientes con HNS rapidamente progresiva de
menos de 3 meses de evolucion comparado
con la ausencia de positividad en pacientes con
mas de 3 meses de evolucionl35,

TRATAMIENTO

Numerosos reportes de casos y pequefias series
de pacientes demuestran la respuesta de esta
patologia al tratamiento inmunosupresor.

Existen variados esquemas de tratamiento
esteroidal en donde normalmente se administran 1
mg/kg/d de prednisona por 2 semanas. Si hay
respuesta coclear o vestibular se mantiene la dosis
por 1 mes, para luego suspenderla dentro de dos
meses en forma decrecientel3.

Si no existe respuesta dentro de 2 semanas se
agrega al tratamiento ciclofosfamida en dosis de 2
mg/kg/d. Se debe realizar hemograma a la segunda
semana de tratamiento, si la terapia no muestra
resultado al término de 3 meses de tratamiento
debe suspenderse.

Los esteroides también se pueden usar en
pulsos de 1 gr de metilprednisolona por dia por 3
dias?.

Se debe tener precaucion con los efectos ad-
versos que el tratamiento esteroidal e inmuno-
supresor pueden tener, particularmente de las
infecciones oportunistas.

En caso de contraindicacion de esteroide
sistémico (antecedentes hemorragicos, hiperten-
sion arterial, diabetes mellitus, trastorno psiquico,

etc.) existe la posibilidad de administrar el
corticoide directamente a la caja timpanica, lo que
aporta la ventaja de una mayor concentracion
perilinfatica, sin afectar otros sistemas, por lo que
se evitan efectos indeseables®.

Dicha via tampoco estd exenta de complica-
ciones. Se describen perforaciones de la mem-
brana timpanica, incremento del vértigo y del
tinitus e inclusive compromiso de la audicion
residual’.

El descubrimiento de receptores de
corticoides en el oido interno, ha hecho espe-
cular sobre el mecanismo de accion del
corticoide en la coclea, se especula que detie-
nen la cascada inflamatoria, que reestablecen el
potencial endococlear afectando el equilibrio
electrolitico en la coclea, ademas podria afectar
favorablemente el medio interno mediante la
mejoria del flujo sanguineo. De manera que el
efecto del corticoide sobre el oido interno seria
maés bien por su accién mineralocorticoide’.

Se puede administrar mediante repetidas pun-
ciones timpanicas, o mediante un catéter trans-
timpanico®’.

En resumen es una patologia que debe tener un
alto indice de sospecha, ya que el tiempo transcu-
rrido entre la aparicion de los sintomas es determi-
nante en el prondstico.
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