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Resumen  La afeccion del sistema audiovestibular puede ser causada por un mecanismo inmunolégico. La en-
fermedad del oido interno inmunomediada (EOIIM) se caracteriza por sordera neurosensorial bilateral
rapidamente progresiva, vértigo y actfenos, ocurriendo en forma aislada o acompafiando a otras enfermedades
sistémicas autoinmunes. El tratamiento precoz inmunosupresor puede evitar secuelas auditivas. Se presenta una
paciente de sexo femenino de 28 afios, que luego de un cuadro de rinitis y mioartralgias desarrolla un sindrome
vestibular. Dias después aparece hipoacusia bilateral que llega a la anacusia en 72 horas. Al examen evidenciaba
un nistagmus horizonto-rotatorio bilateral, ruptura del reflejo 6culovestibular, oscilopsias y vértigo con los cambios
posicionales. El laboratorio general era normal excepto por la eritrosedimentacion de 75 mm/1hr. La investigacion
de autoanticuerpos corrientemente presentes en enfermedades reumatolégicas autoinmunes sistémicas fue nega-
tiva. Los anticuerpos dirigidos contra el antigeno de 68-kD del oido interno fueron positivos. La radiografia de térax
y senos paranasales eran normales, al igual que la RMN de cerebro con gadolinio y la TC de oido. El analisis del
LCR no revel6 particularidades. Frente a la presunciéon de una EOIIM se inicia tratamiento precoz con
corticosteroides, mejorando la funcién vestibular y auditiva en el seguimiento. Se destaca la importancia del reco-
nocimiento precoz de la EOIIM como diagnéstico diferencial en los pacientes con sordera subita bilateral, dado que
el tratamiento temprano con inmunosupresores puede tener un efecto positivo en la recuperacion auditiva.
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Abstract Acute bilateral sensorineural hearing loss caused by immuno-mediated inner ear disease. The
audiovestibular system can be affected by an immunologic etiology. The immune-mediated inner ear
disease (IMIED) is a syndrome that includes rapidly progressive sensorineural hearing loss, vertigo and tinnitus,
which occurs as a primary disorder or complicates certain autoimmune systemic conditions. However, if treated
promptly with immunosuppression, the audiological sequel of IMIED may be avoided. We present a 28 year old
female patient, who after rhinitis and mioarthralgias developed a vestibular syndrome. A week later she experienced
bilateral hearing loss that progressed to deafness in 72 hours. The examination revealed horizontal and torsional
nystagmus, a disrupted vestibulo-ocular reflex and vertigo with the positional changes. Laboratory data were normal
except for eritrosedimentation rate (75 mm/1 hour). The autoantibodies usually present in rheumatologic autoimmune
systemic diseases were negative. The antibodies to the 68-kD antigen found in the inner ear were positive. The
chest x-ray and sinus x-ray were normal. The head magnetic resonance imaging with gadolinium and ear computed
tomography were normal. Cerebrospinal fluid studies showed normal findings. With the possible diagnosis of IMIED
we started early treatment with corticosteroids, with improvement in auditory and vestibular function thereafter. We
highlight the early recognition of IMIED as a differential diagnosis in patients with acute bilateral hearing loss, because
prompt treatment with immunosuppression might have a positive effect on auditory function recovery.
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La hipoacusia neurosensorial se produce por lesion
de las estructuras que constituyen el aparato de percep-
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cion del sonido. Pueden ser cocleares (6rgano de Corti),
retrococleares, centrales y corticales. La enfermedad del
oido interno inmunomediada (EOIIM) es un sindrome
caracterizado por sordera neurosensorial por dafio
coclear bilateral de aparicion rapidamente progresiva, a
menudo acompafiada por vértigo y acufenos!. Esta se-
rie de sintomas puede ocurrir en forma primaria, repre-
sentando un proceso inflamatorio organoespecifico del
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oido interno, o ser secundario a una vasculitis con com-
promiso de otros érganos blanco. Algunos ejemplos de
EOIIM secundaria son: sindrome de Cogan, granu-
lomatosis de Wegener, poliarteritis nodosa, policondritis
recidivante, lupus eritematoso sistémico, esclerodermia,
crioglobulinemia mixta, sindrome de Sjogren y enferme-
dad de Behcet*2. Un grupo de pacientes con EOIIM pri-
maria presenta anticuerpos contra el antigeno de 68-kD
del oido interno (anticuerpos anticocleares).

A continuacion se presenta una paciente con EOIIM
primaria con anticuerpos positivos y respuesta parcial-
mente favorable al tratamiento inmunosupresor precoz.

Caso clinico

Una paciente de 28 afios de edad con antecedentes de migra-
fia, sindrome de ovario poliquistico y enfermedad de von
Willebrand, se interné en mayo de 2000 por presentar un sin-
drome agudo vestibular periférico consistente en vértigo
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posicional, nauseas, vomitos, oscilopsias e inestabilidad
postural. Una semana antes habia presentado rinitis y
mioartralgias difusas. En el examen de ingreso se constato
nistagmus horizonto-rotatorio bilateral en mirada vertical y ho-
rizontal, y ruptura del reflejo 6culo-vestibular. El resto del exa-
men clinico y neurolégico era normal. Se interpret6 el cuadro
como una neuronitis vestibular y fue dada de alta con mejoria
parcial de los sintomas. Dos dias después noté hipoacusia
bilateral rapidamente progresiva a la anacusia en 72 horas. Al
reinternarse, no se encontraron modificaciones en el examen
fisico general. La otoscopia era normal. En la prueba de Weber
no percibia y la prueba de Rinne era absolutamente negativa
en ambos oidos. La audiometria mostr6 hipoacusia neurosen-
sorial profunda de oido derecho y cofosis de oido izquierdo (Fig.
1). El laboratorio general era normal a excepcion de la veloci-
dad de sedimentacion globular de 75 mm en la primera hora.
La VDRL era negativa y el HIV no reactivo. La investigacion
de FAN, antiDNA desnaturalizado y nativo, ANCA y anticar-
diolipinas eran negativos. La RMN de cerebro con gado-linio y
la tomografia de oido eran normales, al igual que la radiografia
de térax y senos paranasales. El liquido cefalorra-quideo mos-
traba: proteinas 20 mg%, glucosa 54 mg%, cloro 129 mEq/l,
células 3 linfocitos/mm?, con examen bacterioldgico directo y
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Fig. 1.— Audiometrias y logoaudiometrias antes y después del tratamiento. En la audiometria n° 1 (4/5/00) observamos hipoacusia
neurosensorial profunda en el oido derecho (restos auditivos en frecuencias 1000 y 2000 Hz en 80 y 90 dB respectivamente)
y cofosis del oido izquierdo. En la audiometria n° 2 (9/8/00) se constata franca mejoria en la audicion del oido derecho con
recuperacion de frecuencias 125, 250, 500, 1000 y 2000 Hz entre 20 y 40 dB, lo que mejora significativamente la discrimina-
cion de la palabra que alcanza un 90% a 70 dB (logoaudiometria n° 2). El oido izquierdo no obtuvo mejoria.
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cultivos negativos, VDRL y FTA-ABS no reactivos y PCR para
herpes negativo. La investigacién de inhibidores de la coagu-
lacién era también negativa. El examen oftalmolégico comple-
to era normal.

Frente al diagnéstico presuntivo de EOIIM, se inici6 trata-
miento con metilprednisolona en pulsos endovenosos de 1 gra-
mo/dia durante 3 dias consecutivos, seguidos de metil-
prednisona por via oral, 30 mg cada 12 horas. Una semana
después se informé la positividad del anticuerpo anticoclear
dirigido contra el antigeno de 68 kD, medido a través de la téc-
nica dotblot. Recibi6 ademas un pulso de 1 gramo de
ciclofosfamida endovenosa dos semanas después del trata-
miento inicial. La maxima mejoria de la audicién se observo al
tercer mes de tratamiento, mostrando la audiometria recupe-
racién de las frecuencias 125, 250, 500, 1000 y 2 000 Hz. en-
tre 20 y 40 decibeles (dB.) en el oido derecho, con la consi-
guiente mejoria en la discriminacién de la palabra llegando a
90% a 70 dB (Fig. 1). La funcién auditiva mostré estabilidad
desde el quinto mes de tratamiento, continuando actualmente
con bajas dosis de esteroides. La funcion vestibular continué
mejorando con rehabilitacion.

Discusion

En todo paciente con sordera subita uno debe plantear
los siguientes diagnoésticos diferenciales: causas tumo-
rales (neurinoma del acustico), traumaticas (barotrauma,
trauma acustico), infecciosas (laberintitis, sifilis),
farmacolégicas (aminoglucésidos, etc), vasculares y de
causa inmunolégica (EOIIM) como nuestra paciente!. La
frecuencia de compromiso bilateral simultaneo en una
serie de 823 pacientes con sordera subita fue de solo el
1.7%3.

El diagnéstico de EOIIM primaria se realizé por la pre-
sencia de pérdida aguda y bilateral de la audicion en
ausencia de signos clinicos y oftalmoldgicos de enfer-
medades sistémicas, con un liquido cefalorrraquideo y
estudios por imagenes normales, con anticuerpos posi-
tivos dirigidos al antigeno del oido interno de 68-kD y
por la respuesta favorable al tratamiento inmunosupresor.

Esta entidad fue descripta por McCabe en 1979* sien-
do mas frecuente en mujeres de edad medial. En el 30%
de los casos la EOIIM es secundaria a una enfermedad
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sistémica®. Desde el punto de vista de los examenes
complementarios pueden observarse elevacion de la
eritrosedimentacion y positividad en los anticuerpos di-
rigidos contra una proteina no érgano especifica de 68
kD, encontrada en el oido interno® 2 5. Para el dosaje a
través de la técnica de dotblot se utilizan extractos de
céclea humana o bovina. Hay estudios que han hallado
relacion entre estos autoanticuerpos y la actividad de la
enfermedad. También se ha encontrado correlacion po-
sitiva con la respuesta favorable al tratamiento® 2 ©,

La naturaleza devastante de la pérdida auditiva y
vestibular en esta entidad justifican la agresividad del
tratamiento en forma similar a otras entidades con le-
sion autoinmune de otros érganos blanco!. A la fecha no
hay ensayos randomizados, basandose Unicamente en
la experiencia de casos aislados®. Los corticoides y la
ciclofosfamida son los agentes méas probados en la
EOIIM. El esquema inicial mas utilizado es la prednisona
en dosis de 1 mg/kg/dia®. El reconocimiento precoz de
la EOIIM y el tratamiento temprano con inmunosupre-
sores puede tener un efecto positivo en la recuperacion
auditiva.
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The art of progress is to preserve order amid change and to preserve change amid order.

El arte del progreso es preservar el orden en medio de los cambios y preservar el cambio en

medio del orden.

Alfred North Whitehead (1861-1947)

Process and Reality



