A PROPOSITO DE UN CASO
O




Mujer de 24 anos remitida a nuestra
consulta en Mayo de 2009 por discreta
alteracion analitica (Neutropenia-
linfocitosis: Leucocitos: 4700. Neutrofilos
1692 -36%, Linfocitos: 2397-51%)

No refiere sintomatologia de interés, salvo
astenia, nauseas de predominio matutino sin
vomitos y dolor lumbar izquierdo ocasional.



ANTECEDENTES PERSONALES

O

» Ingeniero de profesion.

» Teratoma intraovarico izquierdo, en
seguimiento.

» Antecedentes familiares:

Abuelo paterno fallecido de cancer de colon.

Cuatro tios paternos han padecido cancer de colon.
Hipercolesterolemia familiar.

Abuelo materno con trombocitosis esencial.




Delgadez, palidez cutaneo-mucosa leve.
Hipertrofia amigdalar
Microadenopatias cervicales.

Resto sin interés



En controles analiticos posteriores,
hemograma normal sin linfocitosis ni

neutropenia.

Acude de nuevo en noviembre de 2009
porque ha presentado un episodio de
sordera brusca por el oido izquierdo
junto con acufenos ocasionales



Evolucion

O

» Ha sido valorada por ORL realizandose:

Exploracion otoldgica: Compatible con
hipoacusia neurosensorial

Se confirma por audiometria ausencia de
audicion en OI de caracter neurosensorial

Potenciales evocados auditivos: normales

RMN: No se aprecian datos de enfermedad
desmielinizante. CAIS de morfologia normal.
Cocleas permeables

RMN cervical: Sin alteraciones




Mejoria completa de la audicion
tras recibir tratamiento esteroideo.

Vuelve a presentar otros dos
episodios de sordera, coincidiendo
con el descenso de la dosis, que
precisan nuevo ciclo de medicacion
esteroidea.



DIAGNOSTICO

O




Sordera brusca, unilateral de origen
neurosensorial que se instaura en menos de
72 horas.

5-20 casos por 100.000 hab/ano
Edad: 40-50 anos
Sintomas vestibulares en 30-60 %

Peor pronostico en ancianos y presentacion
con sintomas vestibulares.



ETIOLOGIA:

o 1 %: Trastornos retrococleares:
Schwannoma vestibular
Enfermedad desmielinizante
Ictus
0 10-15 %: Otras causas identificables:
Enfermedad de Meniere
Trauma
Enfermedad Autoinmune
Sifilis
Enfermedad de Lyme
Fistula perilinfatica
Toxicas: farmacos, veneno de serpiente

o 84 % restante: IDIOPATICA



TEORIAS PATOGENICAS DE SORDERA
SUBITA IDIOPATICA




Alteraciones microvasculares de la Coclea:
Anoxia o Hipoxia coclear:

Oclusion total y permanente del vaso.
Oclusion total temporal del vaso.

Bajo flujo sanguineo coclear.



TEORIAS PATOGENICAS DE SORDERA

SUBITA I@OPATICA

» Causas Autoinmunes:
Ac anticardiolipina/anticoagulante lapico

Se ha confirmado la asociacion con
Enfermedades Autoinmunes:

Sindrome de Cogan
Granulomatosis de Wegener
Arteritis de la Temporal

LES, AR, Vasculitis, Sjogren, Tiroiditis de Hashimoto,
Miastenia Gravis, Behcet, Sarcoidosis, colitis ulcerosa,
Policondritis recidivante.




TEORIAS PATOGENICAS DE
SORDERA SUB@A IDIOPATICA

Table 2 Tissue-non-specific antibodies present with immune-mediated inner-ear disorders

Anfibody Prevalence (%) Patient diagnosis Reference
| Antinuclear antibody (ANA) 18-43 [SSNHL, ASNHL | [5253,54"]
Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA] Case report ASNHL [65]
Antiendothelial cell antibody (AECA) 47-53 ISSNHL [52,56]
Antiphosphalipid/anticardiolipin antibodies 53 ISSNHL (54"
Antithyroid antibodies 22 ISSNHL [54*]
Rheumatoid factor 19 ISSN [54"]
Heat-shock protein 70 22-89 ASNHL, MD [7.46]

ISSNHL, idiopathic sudden sensorineural hearing loss ASNHL, autoimmune sensorineural hearing loss MD, Meniere's disease,

Current Opinion in Neurology 20046 1926-32




TEORIAS PATOGENICAS DE SORDERA
SUBITA IDIOPATICA




Fatient reports unilateral ear blockage —
new onset, developing over a period of <72 hr
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Figure 1. Management of Sudden Sensorineural Hearing Loss (SMNHL).




Table 3 Tentative diagnostic criteria for probable immune-mediated sensorineural hearing loss by the Acute Profound Deafness
Research Committee of Japan

(1) Hearing loss

)
(a) Hearing loss is responsive to administration of immunosuppressive agents, especially steroids
(b) The patient has symptoms described above under (a) and meets criteria (2] and/or (3) below

(2) The patient has an associated systemic immune-mediated disorder

(3) Positive results or abnormal values are obtained in any of the following tests

(a) Haematological
(i) Enthrocyte sedimentation rate, or
(i) Red blood cell, white blood cell and platelet count

(b} Serological

(i) Creactive protein

(i) Assay for serum proteins, lgG and IgM

(i} Syphilis reaction

(iv} Immune complexes, cryoglobulin

(v) Rheumatoid factor

(vi Tissue-non-specific antibodies with high disease specificity detected in patients with systemic autoimmune disease
(e} Others

(i) Tuberculin skin test
(i} Proteinuria, haematuria

Adopted from Kanzaki J, Diagnostic crteria for acute profound deafness. Acta Otalaryngol 1994; Suppl 514: 7-8,



ANA, FR, Complemento, Ac anti musculo liso, Ac.
Anti-tiroideos, Anti-gliadina, VSG, AECA,
antifosfolipido/anticardiolipina, ANCA

Serologia Lues
Serologia Lyme

Serologia Toxoplasma



ANA, ASMA, AMA, LKM, anticélulas parietales,
C-ANCA, P-ANCA: NEGATIVOS

Factor reumatoide: NORMAL
Complemento sérico C3,C4: NORMAL
Anticuerpos anticardiolipina: NEGATIVOS
Anticoagulante lapico: NEGATIVO

Serologia Borrelia, Lues: NEGATIVO



TRATAMIENTO

O




Tratamiento

O




En pacientes con SSI, se ha objetivado presencia de
Ac Anticardiolipina y/o Anticoagulante Lupico.

Se ha planteado que el mecanismo fisiopatologico de
lesion es la trombosis microvascular, a nivel del oido
interno.

Es fundamental, con respecto a las implicaciones
pronosticas de los pacientes, el inicio del tratamiento
anticoagulante precoz, que puede ser beneficioso
para la recuperacion de la audicion.



Estudios recomiendan que aquellos pacientes con
SSI deben ser estudiados para descartar SAF, una vez
que otras causas han sido excluidas.

Siempre debe hacerse determinacion de Ac
Anticardiolipina y Anticoagulante Lipico, ya que tan
sOlo uno puede ser positivo.

De confirmarse, la anticoagulacién debe iniciarse
precozmente para prevenir futuros eventos
tromboticos, manteniéndose el tratamiento a largo
plazo con niveles de INR > 3.



