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Caso Clinico

Enfermedad autoinmune del oido interno

Byron René Maldonado Cabrera™, Ana Lorena Ortiz Benavides™,
Daniel Gonzales Suarez'”, Carlos Eduardo Encalada Garcia®™,

"Universidad de Cuenca, Hospital Vicente Corral Moscoso, Cuenca, Ecuador

RESUMEN

La enfermedad autoinmune del oido interno es una entidad clinica rara, con tasas de inci-
dencia de entre, cinco y veinte casos por cada cien mil habitantes/afio y que se caracteriza
por la pérdida de la audicion bilateral con manifestaciones vestibulares y clinica de patolo-
gfa autoinmune. Ademas, el dificil diagndstico y los criterios de laboratorio no establecidos,
contribuyen al infra diagndstico de la condicion. El tratamiento temprano previene la pérdi-
da auditiva irreversible, el tratamiento inicial es a base de esteroides, los cuales tienen un
impacto en la mejoria de la audicion. La enfermedad autoinmune del oido es mas comun
en mujeres que en hombres, la edad inicial de presentacion suele ser entre 20 y 50 afios
Se presenta el caso clinico de una mujer de 45 afios con sintomatologia de cefalea cronica
mas pérdida de la audicién con presencia de anticuerpos anti cocleares positivos anti HPS
70 con una respuesta adecuada a la inmunosupresion.

Autoimmune inner ear disease
ABSTRACT

Autoimmune inner ear disease is a rare clinical entity with incidence rates of between five
and twenty cases per hundred thousand inhabitants/yearand characterized by bilateral hea-
ring loss with vestibular manifestations and clinical signs of autoimmune pathology. In addi-
tion, difficult diagnosis and unestablished laboratory criteria contribute to the underdiag-
nosis of the condition. Early treatment prevents irreversible hearing loss; initial treatment is
with steroids, which have an impact on hearing improvement. Autoimmune ear disease is
more common in women than in men, the initial age of presentation is usually between 20
and 50 years. We present the clinical case of a 45 year old woman with symptoms of chro-
nic headache plus hearing loss with the presence of positive anti cochlear antibodies anti
HPS 70 with an adequate response to immunosuppression.

INTRODUCCION

La enfermedad autoinmune del oido interno, es una
entidad que se caracteriza por la pérdida de la audicion
bilateral de caréacter insidioso o de manera abrupta,
répidamente progresiva generalmente acompafnada
de manifestaciones vestibulares junto con la clinica de
enfermedades autoinmunes sistémicas'®. La inciden-
cia de la enfermedad autoinmune del oido interno es

entre cinco y veinte casos por cada cien mil habitan-
tes/afio, aunque con los nuevos métodos diagndsticos
como la determinacion de anticuerpos anticocleares,
esto ha ido cambiando, sin embargo hasta la actuali-
dad, no existe una prueba con adecuada sensibilidad y
especificidad para su diagnéstico'®.
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Se presenta el caso de una paciente con diagndsti-
co de enfermedad autoinmune del oido interno y poste-
riormente se realiza una revision de dicha patologia.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente de sexo femenino de 45
afos con antecedente personal de depresion en trata-
miento con fluoxetina y antecedentes familiares: madre
y hermana diagnosticadas de artritis reumatoide, de-
rivado del servicio de otorrinolaringologia por presen-
tar pérdida de la audicion de manera bilateral de ini-
cio insidioso y sin causa. Refiere cefalea croénica, no
presentaba tinnitus, fotosensibilidad, ni visién borrosa
también niega artralgias, mialgias y convulsiones. En
el examen fisico se evidencia pérdida auditiva bilateral,
los examenes de laboratorio que se realizaron de rutina
fueron: biometria y quimica sanguinea, con parametros
normales. El audiograma realizado para la evaluacion
de la dificultad auditiva reveld un déficit neurosenso-
rial bilateral asimétrico, derecho méas que izquierdo. Se
realizaron anticuerpos antinucleares por inmunofluo-
rescencia que resultd negativo y anticuerpos antico-
cleares que resulté positivo. Se realizd diagnostico de
enfermedad autoinmune del oido interno en base a la
presentacion clinica y serologia positiva para anticuer-
pos anti-cocleares positivos anti HPS 70. El tratamien-
to se inicid con 25 mg de metotrexato semanal e Infli-
ximab 100 mg. Con este régimen, existié mejoria en su
déficit auditivo demostrado por mejoria en valores de
audiometria. En total recibié dos dosis de Infliximab y
se continud en tratamiento de mantenimiento con me-
totrexato.

DISCUSION

La enfermedad autoinmune del ofdo interno se ca-
racteriza por la pérdida auditiva neurosensorial bilateral
y vértigo desarrollado por una respuesta autoinmune
contra las estructuras del oido medio generando una
cantidad de inmunocomplejos' que posteriormente se
depositan formando una reaccién antigeno anticuerpo
en las células del oido interno con pérdida progresiva
de la audicion bilateral asimétrica y con una caracteris-
tica fundamental que es la respuesta a corticoestero-
ides o inmunosupresores®’. No existen inmunomarca-
dores especificos y los inmunomarcadores estudiados
no poseen una adecuada sensibilidad y especificidad,
lo que hace dificil su diagnostico's.

Inmunopatologia

La inmunopatologia de la enfermedad autoinmune

del oido se basa en un ataque contra los antigenos
del oido interno®, activando una serie de respuestas
inmunes tanto celular como humoral, desencadenada
por los linfocitos T y anticuerpos especificos®’, distin-
tos autores han propuesto el mecanismo patogénico
causado por distintas células, que activan los linfocitos
a través de mediadores como la IL2, la IL1B y el fac-
tor de necrosis tumoral,® esta activacion descontrolada
resulta en lesiones cocleares y vestibulares™ ™. Los
dafos producidos a nivel endococlear son: vasculi-
tis coclear, atrofia del érgano de Corti y degeneracion
ganglionar?'",

Algunos antigenos en el oido interno, en el saco en-
dolinfatico han sido reconocidos como probables dia-
nas para un diagnéstico de la enfermedad autoinmune,
entre estos se ha propuesto: HSP-70, proteinas de la
matriz extracelular presente especificamente en el ofdo
interno y en las células de pared del saculo, utriculo,
el saco endolinfatico, células ciliadas basales y célu-
las de soporte'-'?, como posibles antigenos cocleares
implicados en el mecanismo patogénico de la enferme-
dad autoinmune™. Dicha reaccién antigeno anticuerpo
tiene de base una reaccion de Tipo IV mediadas por
el depdsito de inmunocomplejos en las superficies
endoteliales, generando una pérdida auditiva neuro-
sensorial™™. También se ha establecido reacciones
inmunitarias de tipo lll que puede causar disfuncion
neurosensorial con pérdida de audicion en los pacien-
tes'e.

Cuadro clinico

La enfermedad autoinmune del oido interno es una
afeccion inflamatoria del oido interno de dificil diag-
nostico y los criterios de laboratorio, no establecidos
contribuyen al infra diagnéstico de esta condicion?. La
enfermedad autoinmune del oido es mas comun entre
las mujeres que en hombres, la edad inicial de presen-
tacion suele ser entre 20 y 50 afios'™.

Se presenta en distintos espectros clinicos con una
pérdida progresiva auditiva neurosensorial, una pér-
dida neurosensorial abrupta o una otitis rapidamente
progresiva con una hipoacusia neurosensorial bilateral
fluctuante''®¢. |_os sintomas pueden ser unilaterales al
principio, pero posteriormente casi el 80% de los pa-
cientes presentan afectacion de ambos oidos®'. La
progresion de la pérdida auditiva generalmente ocurre
durante semanas o inclusive meses'®.

La expresion clinica de la enfermedad autoinmune
del ofdo es heterogénea®*’, pero en la mayoria de los
pacientes muestran hipoacusia bilateral asimétrica, la
pérdida auditiva también se asocia con sintomas vesti-
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Tabla 1 Criterios diagndsticos de la enfermedad autoinmune del oido
interno.

Cuadro clinico

Pérdida de la audicion
Sintomas vesiculares
Ataxia
Diagnoéstico de enfermedad sistémica autoinmune
Sintomas de enfermedad autoinmune

bulares como, ataxia, vértigo y tinnitus*%?°. EI diagnos-
tico diferencial es fundamental, hasta un tercio de los
casos, es secundaria a una enfermedad autoinmune
sistémica como; lupus eritematoso sistémico, artritis
reumatoide, sindrome de Sjogren y granulomatosis
con poliangeitis?'21€,

DIAGNOSTICO

Al no poseer marcadores especificos para el diag-
néstico de la enfermedad autoinmune del oido inter-
no>'22! se ha vinculado los distintos biomarcadores
inmunitarios asociados con inflamacion sistémica y los
trastornos autoinmunes los cuales carecen de espe-
cificidad y se han utilizado para descartar trastornos
inmunitarios sistémicos asociados a pérdida de la au-
dicion?>24,

La HSP 70, anteriormente llamada proteina de 68
kda, ha sido evaluada como un posible marcador sero-
l6gico de diagnoéstico?'??7. Tiene una buena especifi-
cidad pero esta limitada por la baja sensibilidad', los
anticuerpos séricos contra células endoteliales (AUCA),
también se ha detectado en pacientes con enfermedad
autoinmune del oido interno y podrian utilizarse en pa-
cientes con anticuerpos anti HPS 70 negativo®®2°. [a
presencia de estos anticuerpos se vincula con peores
resultados en términos de recuperacion auditiva y ca-
pacidad de respuesta a los esteroides, la busqueda de
posibles biomarcadores de diagndstico para identificar
la enfermedad autoinmune del oido interno continda y
el enfoque actual esta en el micro ARN circulante (Ml
ARN)®3 | a asociacion HLA se ha estudiado con en-
fermedad autoinmune del oido interno indicando que el
HLA DR4 esté ausente en casi el 80% con un gran valor
predictivo negativo?® 2.

El diagndstico de enfermedad autoinmune del oido
medio se puede hacer en base a una triada de pre-
sentacion con hallazgos audiolégicos®34, exclusion de
otras causas conocidas de pérdida auditiva y una res-
puesta positiva a terapia inmunosupresora'®3336,

La tabla numero 2 presenta los criterios para diag-
noéstico de la enfermedad autoinmune del ofdo interno?.

Tabla 2 Sintomas, signos y antecedentes para el diagnéstico de
Enfermedad autoinmune del oido interno.

Criterios Mayores Criterios Menores

Compromiso bilateral Compromiso unilateral

Presencia de enfermedad
autoinmune sistémica

Mujer joven de
mediana edad

Reactividad sérica
frente a HSP70

Niveles altos de anticuerpos
antinucleares

Numero reducido de
células T virgenes

Respuesta positiva al
tratamiento con esteroides
(tasa de recuperacion <80%)

Tasa de recuperacion
de mas del 80%

TRATAMIENTO

El tratamiento de la enfermedad autoinmune del oido
medio debe iniciarse de manera precoz, ya que previe-
ne la pérdida auditiva irreversible®’38. Este puede rea-
lizarse ante la sospecha de enfermedad autoinmune
del oido interno realizando un diagnéstico diferencial
y descartando otras posibles causas de pérdida de la
audicion®.

El inicio es a base de esteroides, los cuales tienen
un impacto en la mejoria de la audicion®. El corticoes-
teroide de eleccion es la prednisona oral generalmen-
te se inicia con una dosis de 60 mg (1 mg/kg/dia) y
debe continuarse durante un minimo de 4 semanas o
sus equivalentes®. Cuando existe mejorfa en audicion,
debe continuarse y reducirse gradualmente durante 6
meses®.

En caso de no existir respuesta posterior a las 4 se-
manas de corticoterapia, se recomienda la reduccion
gradual®?®. El mecanismo de accion antiinflamatorio
de los corticoides produce una mejoria, ademas ayu-
dan en el proceso reparador de la ruptura patolégica
en la barrera laberintica sanguinea®'.

Otros farmacos citotéxicos y los inmunosupresores
como el metotrexate y la ciclofosfamida se ha probado
como una alternativa o como complemento de los este-
roides y su principal indicacion es en combinacion con
esteroides para reducir el efecto adverso de esteroides
en dosis altas y en pacientes que no responden a los
esteroides como una terapia alternativa®>4.

Los farmacos anti-TNF alfa como el golimumab, in-
fliximab y etanercept pueden tener un potencial como
agente terapéutico y la eficacia del mismo necesita ser
confirmado por méas ensayos controlados aleatorios.

CONCLUSION

La enfermedad autoinmune del oido interno es una
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entidad poco frecuente, muchos casos no se diagnosti-
can al no tener un cuadro clinico comuny a la ausencia
de marcadores seroldgicos especificos. Se presenta el
caso de una paciente de edad media con diagnéstico
de enfermedad autoinmune del oido interno que res-
pondié de manera adecuada a la corticoterapia.
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