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Casos Clinicos

Hipoacusia subita autoinmune por vasculitis
ANCA-P. Reporte de caso

Autoimmune sudden sensorineural hearing loss in the setting of
ANCA-associated vasculitis. A case report

Perda auditiva neurossensorial sitbita de etiologia autoimune
associada a vasculite por ANCA. Relato de caso

Dra. Mariel Aloy Billano®, Dra. Ana Luz Chavan®, Dra. Romina Franchini®

Resumen

La hipoacusia stibita es una urgencia otorrinolarin-
gologica caracterizada por una hipoacusia neuro-
sensorial desarrollada en un periodo de horas a tres
dias y que ocurre en al menos 3 frecuencias conse-
cutivas de 30 dB o mas, evidenciada por una audio-
metria tonal. Aunque la mayoria son unilaterales e
idiopaticas, sdlo en el 10% se identifica la causa y,
dentro de ellas, las formas autoinmunes son excep-
cionales.

Se presenta una paciente de 28 afios que consulta
por hipoacusia subita derecha de 10 dias, confirma-
da mediante una audiometria. Recibié tratamiento
transtimpanico en nueve sesiones, lo que dio como
resultado una recuperacion auditiva significativa.
Los estudios por imagen fueron normales, pero el
hallazgo de ANCA-P positivo permitié diagnosti-
car una hipoacusia subita autoinmune secundaria
a vasculitis. Este caso resalta la importancia de sos-
pechar patologias poco habituales en hipoacusias
subitas, especialmente en pacientes jovenes, ya que
el diagnostico oportuno y el tratamiento inmediato
pueden revertir un cuadro que, sin intervencion, se
vuelve irreversible.

Palabras clave: hipoacusia subita, vasculitis, quera-
titis.
Abstract

Sudden sensorineural hearing loss (SSNHL) is an
otorhinolaryngological emergency defined as a ra-
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pid-onset sensorineural hearing loss (within hours
to 3 days) involving at least three consecutive fre-
quencies with >30 dB loss confirmed by pure-tone
audiometry. While most cases are unilateral and
idiopathic, only 10% have an identifiable cause;
among them, autoimmune forms are rare and often
challenging to diagnose.

We report the case of a 28-year-old female who
presented with a 10-day history of sudden right-
sided hearing loss, confirmed by audiometry. She
underwent nine sessions of transtympanic dexa-
methasone therapy, achieving significant auditory
recovery. Computed tomography and magnetic
resonance imaging were unremarkable; however,
positive P-ANCA serology led to the diagnosis of
autoimmune SSNHL secondary to vasculitis.

This case underscores the importance of conside-
ring uncommon differential diagnoses in young pa-
tients with SSNHL, as early recognition and prompt
treatment may determine the difference between
functional recovery and irreversible hearing loss.

Keywords: sudden hearing loss, vasculitis, keratitis.

Resumo

A hipoacusia neurossensorial subita ¢ uma urgén-
cia otorrinolaringoldgica caracterizada por perda
auditiva neurossensorial desenvolvida em um pe-
riodo de horas até trés dias, acometendo pelo me-
nos trés frequéncias consecutivas com perda igual
ou superior a 30 dB, evidenciada por audiometria
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tonal. Embora a maioria dos casos seja unilateral e
idiopatica, apenas cerca de 10% apresentam etiolo-
gia identificavel, sendo formas autoimunes excep-
cionais.

Apresenta-se o caso de uma paciente de 28 anos
que consultou por hipoacusia stbita direita com 10
dias de evolugao, confirmada por audiometria. Foi
submetida a tratamento transtimpanico em nove
sessdes, com recuperagao auditiva significativa. Os
estudos por imagem foram normais; entretanto, a
positividade do ANCA P permitiu o diagnostico de
hipoacusia stibita autoimune secunddria a vasculi-
te.

Este caso ressalta a importancia de suspeitar pato-
logias pouco frequentes em hipoacusia subita, es-
pecialmente em pacientes jovens, visto que o diag-
nostico e tratamento imediato podem reverter um
quadro que, sem intervengao, torna-se irreversivel.

Palavras-chave: perda auditiva subita, vasculite,
ceratite.

Introduccion

Se considera como sordera stibita a aquella hi-
poacusia neurosensorial o perceptiva de inicio st-
bito, en menos de 72 horas, con una pérdida de mas
de 30 decibeles (dB), al menos en tres frecuencias
consecutivas de la audiometria tonal, sin otros an-
tecedentes otologicos previos®. Conforman el 1.2%
de las urgencias hospitalarias en otorrinolaringolo-
gla y su incidencia es de 160 casos por cada 100.000
habitantes®.

Las experiencias reportadas en la literatura coin-
ciden en que la mayoria de los casos son unilatera-
les e idiopaticos, lo que resalta la dificultad diag-
nostica y la necesidad de considerar causas poco
frecuentes.

Puede producirse a cualquier edad, con una
afectacion mayor entre los 50 y los 60 afios. Es uni-
lateral en el 95% de los casos y puede acompafarse
de actifenos asociados en el 70-90% de los casos, asi
como de sintomas vertiginosos en el 20-60% de los
casos segun los estudios®. Las formas bilaterales
son poco frecuentes, presentandose en menos del
4.9% de los casos, lo que hace que la incidencia bila-
teral sea extremadamente baja®.

Dentro de la etiopatogenia, se han postulado
tres teorias: la primera y mas estudiada es la infec-
ciosa, especialmente por agentes virales; la segunda
se basa en la alteracion de la microcirculacion del
oido interno; y la tercera hace referencia a la aso-
ciacion con enfermedades inmunomediadas. La

pérdida auditiva stubita neurosensorial asociada a
enfermedades reumaticas autoinmunes sistémicas
corresponde a menos del 1% de todos los casos y,
en algunas ocasiones, puede ser la primera manifes-
tacion clinica de estas enfermedades®.

Cuando un antigeno accede al oido interno, pue-
de desencadenar una respuesta inmunologica sisté-
mica. Existen varias vias de acceso al oido interno:
las ventanas oval y redonda, la via meningea y la
via hematdgena. Las estructuras inmunobioldgicas
mas importantes del oido interno son la vena espiral
del modiolo —punto de entrada de células inmuni-
tarias hacia el oido interno cuyas células endotelia-
les expresan la molécula de adhesion intercelular-1
(ICAM-1), lo que permite el acceso de células B y
T, NK y macrofagos— y el saco endolinfatico. Este
altimo es considerado el érgano central de la res-
puesta inmunitaria, ya que se caracteriza por ser un
tejido tipo MALT, donde se observa la presencia de
IgA, linfocitos intraepiteliales y células plasmaticas.
Como consecuencia, se produce un ataque directo
del sistema inmunitario sobre un antigeno del oido
interno, mediado por anticuerpos, inmunocomple-
jos o linfocitos autorreactivos®.

Ante la sospecha de hipoacusia subita, se debe
solicitar una bateria audiologica en primera ins-
tancia, previa realizacion de otoscopia y acume-
tria. Para complementar el diagndstico, se deben
solicitar estudios de laboratorio que incluyan anti-
cuerpos para enfermedades infecciosas y patologia
autoinmune. Asimismo, se deben indicar estudios
por imagenes para constatar la integridad del oido
interno y descartar patologias del angulo pontoce-
rebeloso.

El tratamiento de primera linea consiste en el
empleo de corticosteroides administrados de forma
sistémica, intratimpanica o combinada, junto con
agentes terapéuticos especificos segin la enferme-
dad causal®.

La mayoria de las hipoacusias subitas son idio-
paticas; sin embargo, los casos relacionados con
etiologia autoinmune, aunque excepcionales, po-
seen un gran valor clinico y diagndstico. La revisién
de la literatura enfatiza la necesidad de sospechar
estas formas poco habituales, ya que su deteccion
precoz y el tratamiento oportuno pueden marcar la
diferencia entre la recuperacion auditiva y la pérdi-
da irreversible.

Caso clinico

Se presenta el caso de una paciente de 28 afios
con antecedentes de hipoacusia inespecifica en el
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oido izquierdo de aproximadamente seis meses de
evolucion, que consulté por una hipoacusia subita
en el oido derecho de diez dias de instalacién, con
agravamiento en los ultimos cuatro dias. El cuadro
se acompafia de acufenos homolaterales, descritos
por la paciente como «ruido de lluvia», sin sintomas
vestibulares ni signos de paralisis facial.

En el examen fisico general, se evidencio in-
yecciéon conjuntival (Imagen 1). El examen otorri-
nolaringoloégico reveld una otoscopia bilateral sin
hallazgos patologicos, asi como la inspeccion de
fauces y la rinoscopia no mostraron particularida-
des. La acumetria con diapasén de 512 Hz mostro
un test de Weber lateralizado hacia el oido izquier-
do y un test de Rinne positivo bilateral.

Imagen 1. Queratitis conjuntival bilateral

Ante la sospecha de hipoacusia stibita, se indicé
una audiometria tonal urgente y se solicité una in-
terconsulta con Oftalmologia debido a la alteracién
ocular evidenciada, diagnosticaindose queratitis
bilateral. La audiometria confirmé una hipoacusia
subita moderada a severa en el oido derecho y, ade-
mas, una hipoacusia mixta en el oido izquierdo de
evolucién crénica (Imagen 2). Se descarté el diag-
nostico diferencial de sindrome de Cogan debido a
la ausencia de afectacion vestibular.

Imagen 2. Hipoacusia neurosensorial en el oido derecho mode-
rada, 50 dB en frecuencias 250 a 1000 Hz y 60 dB en frecuen-
cias de 2000 a 4000 Hz. Cofosis en el oido izquierdo
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Se inici6 un tratamiento con nueve sesiones de
inyecciones transtimpanicas de dexametasona (8
mg) cada 48 horas en el oido derecho, con controles
audiométricos intermedios en la quinta y novena
aplicaciones. Paralelamente, se solicitaron estudios
complementarios de laboratorio e imagenes, sin ha-
llazgos patologicos (Imagen 3). El laboratorio resul-
t6 dentro de parametros normales, excepto por la
titulacion de ANCA-P con un valor de 1/320, para
un punto de corte institucional de 1/20 (Tabla 1).
Ante este hallazgo, se realiz6 una interconsulta con
Reumatologia, donde se consider¢ el cuadro como
hipoacusia stbita de probable etiologia autoinmu-
ne asociada a vasculitis ANCA-P positiva.

Imagen 3. RMN cortes coronal y axial donde no se encuentra
la presencia de masas ocupantes ni afectacion de CAl y oido
interno
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Tabla 1. Bateria analitica

HIV no reactivo

Anti Dna negativo

Anti ANA negativo

Factor Reumatoideo negativo

Anti ANCA-P positivo 1/320 (punto de corte 1/20)

Complemento C3 119 (75 a 175 mg/dl)

Complemento C4 34.4 (16 a 48 mg/dl)

Rubeola, CMV, Vrdl, toxoplasmosis negativos para infeccién aguda
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Al finalizar el tratamiento transtimpanico, la au-
diometria correspondiente a la novena sesion (Ima-
gen 4) mostr6 una mejoria maxima de 40 dB, lo que
evidencié una respuesta terapéutica significativa.
En el control al afio del episodio agudo (Imagen 5),
la paciente continuaba bajo manejo interdisciplina-
rio junto con el Servicio de Reumatologia, con tra-
tamiento sistémico a base de azatioprina y predni-
solona. Si bien se observé una recuperacion parcial
tras el episodio inicial, persistia una hipoacusia re-
sidual un afo después.

Imagen 4. Audiometria tonal que evidencia hipoacusia neuro-
sensorial en el oido derecho moderada, 40 dB en frecuencias
250 a 1000 Hz. Cofosis en el oido izquierdo. Logometria umbral

de voz 55 dB al 100% en el oido derecho. No hubo respuesta
en el oido izquierdo

AUDIOMETRIA Ne_3_

Promedio 20
°
2
s > 1 |Amb: Cabina
? :: 5 ] T A4 |cotaboracién:"2.
§ OO \B Y VO.OF &om com
: : B e O ] enfer 03€" 0n 0o A
s IINANEY G o+ e es
3 nll; N, | J&(U'D l AUIRAC COMPorG eon
; ot 1 frewencen s
::l S| Quilero €8 prieak of
> il W q Buorvony
S AT TG, TR T ol AN usdB R Sodp
LOGOAUDIOMETRIA No:___Fecha_C— (= 2= W ¥V OTW NP e i

Imagen 5. Hipoacusia neurosensorial de 80 dB en el oido dere-
cho y cofosis del oido izquierdo conocida en la paciente
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Discusion

La hipoacusia subita neurosensorial constituye
un desafio diagndstico y terapéutico en otorrinola-
ringologia. Las formas autoinmunes, aunque raras
(<1%), son clinicamente relevantes, especialmente
en pacientes jovenes, y pueden representar la pri-
mera manifestacion de enfermedades reumaticas
sistémicas®. El caso presentado coincide con la li-
teratura en cuanto a la necesidad de sospechar etio-
logias poco frecuentes ante una hipoacusia subita
neurosensorial, ya que la positividad del ANCA-P
evidenci6 un componente inmunomediado. Este
hallazgo resalta la importancia de solicitar estu-
dios de laboratorio que incluyan un reumatograma
cuando la hipoacusia subita es idiopatica® .

Los mecanismos de dafio inmunitario incluyen
la entrada de antigenos al oido interno a través de
diferentes vias, con activacion de células T y B, NK
y macréfagos, lo que genera un dano directo media-
do por anticuerpos, inmunocomplejos o linfocitos
autorreactivos®. La inmunomodulaciéon mediante
corticosteroides sistémicos o intratimpanicos con-
tintia siendo el tratamiento de primera linea, con
evidencia de que la intervencion temprana mejora
significativamente la recuperacion auditiva®. La
evaluacion integral permite optimizar el prondstico
funcional y mejorar la calidad de vida de los pacien-
tes afectados® ©.

Conclusion

La hipoacusia subita neurosensorial constituye
una patologia otoldgica de presentacién aguda con
etiologia multifactorial, cuya identificacion tempra-
na es critica para la preservacion funcional auditiva.
Entre sus diversas causas, las enfermedades auto-
inmunes sistémicas, aunque infrecuentes, represen-
tan un subgrupo clinicamente relevante debido a
su potencial de progresion bilateral y dafio irrever-
sible en el oido interno. La evaluacién diagnoéstica
integral debe incluir una audiometria tonal seriada,
pruebas vestibulares, estudios de imagen (RMN y
TAC) y andlisis seroldgicos orientados a etiologias
infecciosas e inmunomediadas, que permitan la de-
teccion precoz de alteraciones reumatoldgicas como
la positividad de ANCA, ANA o factor reumatoide.

El abordaje terapéutico debe ser multidiscipli-
nario, combinando corticosteroides intratimpani-
cos o sistémicos con seguimiento reumatologico y
monitoreo audioldgico continuo. La intervenciéon
temprana no sélo optimiza la recuperacion auditiva
del oido afectado, sino que también protege la fun-
cién del oido contralateral y previene la progresion
hacia una hipoacusia crénica e irreversible. Este en-
foque basado en evidencia refuerza la importancia
del estudio etioldgico completo en pacientes con
HSN para mejorar el prondstico funcional y la ca-
lidad de vida.

Los autores no manifiestan conflictos de interés.
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