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Sorderas bruscas y fluctuantes

Resumen. — La «sordera brusca» es una entidad clinica idiopdtica. Aislada o asociada a
vértigos, su mecanismo sigue siendo desconocido. Es probable que agrupe diferentes
afecciones: infecciones viricas, bloqueos microcirculatorios, procesos autoinmunitarios y
rotura de timpano. Los diagndsticos diferenciales fundamentales son el neurinoma del
acustico y las disecciones arteriales vertebrobasilares, que pueden cursar con sordera
aguda. Los principales elementos del prondstico son: la profundidad de la hipoacusia, el tipo
de curva audiométrica (ascendente, plana o descendente) y la presencia de vértigos. Resulta
dificil demostrar la eficacia de los tratamientos debido a la frecuencia de las regresiones
espontdneas precoces. En general, se asocian corticoides y tratamientos vasculares, aunque
en algunos casos se proponen otros tratamientos como carbégeno, antiviricos, etc. Las
sorderas fluctuantes constituyen una nosologia mal establecida. Algunas evolucionan hacia
sordera profunda, a veces bilateral. La causa mds frecuente es la enfermedad de Méniére,
con vértigos paroxisticos desde su inicio, o de forma secundaria después de un plazo de
6 meses. Cuando son bilaterales, hay que pensar en la sifilis, las malformaciones cocleares y
enfermedades autoinmunitarias. A menudo, la causa permanece desconocida y su
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Introduccion

etiologia no se ha descubierto. Delimitar la causa puede ser

frustrante, pero no debe llevar al abandono. Si la valoracién

Las hipoacusias bruscas y fluctuantes son dos entidades
clinicas que se caracterizan por la presencia de hipoacusia
de percepcion sin causa aparente, que se desarrolla con
rapidez: en algunos segundos, minutos u horas (como
maximo 72) 1811, La sordera brusca conlleva un tdnico
episodio irreversible, 0 mas o menos regresivo, mientras que
la sordera fluctuante comprende varios episodios seguidos,
regresivos en mayor o menor medida, que pueden dejar
secuelas. Cuando la sordera brusca aparece en el curso de
una enfermedad conocida, o es comidn en dicha
enfermedad, lo habitual es denominarla «sordera aguda» [l

Asi pues, el planteamiento diagnéstico inicial se basa en
investigar y saber reconocer una determinada causa, ya que
el sintoma «sordera brusca o sordera fluctuante» sélo se
convierte en entidad clinica a partir del momento en que su
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etiologica resulta negativa, es posible que las exploraciones
directas del oido interno fallen. Para esclarecer el
diagnostico, hay que conocer las enfermedades que pueden
afectar al oido interno y a las vias auditivas, asi como los
numerosos estudios que intentan aproximar su
fisiopatologfia.

El dnico criterio obligatorio que deben presentar estas dos
entidades es la presencia en la audiometria tonal,
independientemente de la morfologia de la curva, de
hipoacusias de percepcién puras, con pérdida auditiva de al
menos 30 dB ! en tres frecuencias audiométricas contiguas.
En cuanto a los sintomas asociados, se admite que la sordera
brusca pueda acompafarse de acufenos y vértigos. Sin
embargo, cuando la hipoacusia fluctuante predomina en las
frecuencias graves, se asocia a vértigos paroxisticos y su
etiologia permanece desconocida, toma por definicién el
nombre de enfermedad de Ménieére '°l. El desafio que
supone tratar las afecciones en las que se desconoce la causa
puede resolverse mediante estudios clinicos prospectivos
llevados a cabo con metodologia rigurosa. En el caso de las
sorderas bruscas, es dificil obtener pruebas de la eficacia del
tratamiento, ya que casi los dos tercios de los pacientes se


user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight


E - 20-183-A-10

recuperan en menos de 15 dias . Con respecto a las
sorderas fluctuantes, debe precisarse su nosologia antes de
emprender tales estudios.

Epidemiologia

La incidencia de sordera brusca se sitia alrededor de
5-20/100.000 habitantes ! (en los paises industrializados la
media es de 1/3.000 habitantes). Por citar un ejemplo,
representa el 1,2% de todas las urgencias otorrino-
laringolégicas de adultos atendidas en el hospital
Lariboisiére de Paris. ! Su incidencia es tal vez mayor, ya
que gran cantidad de sorderas bruscas se recupera de forma
espontanea y muchas son parcialmente ignoradas por los
pacientes.

Edad y distribucion por sexos: en los 1.220 casos de sordera
brusca notificados por Shaia y Sheeny "l en 1976, la edad
en el momento de la aparicién de los sintomas fue:
<30=13%, 30-39=13%, 40-49=21%, 50-59 =22%,
60-69 = 18%, > 70 = 13%. Las tres cuartas partes de los
pacientes tenian més de 40 afios; el 1,4% tenia menos de 10.
La sex-ratio es de 1.

Aparte de la enfermedad de Méniere, no existen cifras
referentes a las sorderas fluctuantes. Es probable que sean
muy escasas.

Etiopatogenia

La causa de las sorderas bruscas y de las sorderas
fluctuantes sin vértigos asociados sigue siendo un misterio
a pesar de los esfuerzos de los investigadores y de los
clinicos, asi como de los progresos obtenidos en el
conocimiento de la fisiologia coclear. La mayoria de los
estudios se han desarrollado a propésito de las sorderas
bruscas.

HIPOTESIS INFECCIOSA

En el paciente joven, la etiologia infecciosa o viral constituye
una explicacién facil. Se sabe que muchos microorganismos
pueden provocar sorderas bruscas, como ocurre con la sifilis
o la enfermedad de Lyme; asi como ciertos virus: parotiditis,
virus varicela-zéster (VVZ), herpes simple (VHS), virus
para-influenza, sarampién y rubéola. El mecanismo puede
ser por laberintitis o por neuritis. La cuestién que se plantea
consiste en saber si se puede responsabilizar a una
determinada infeccién de originar el cuadro de sordera
brusca si no existe ningtin otro sintoma que sugiera dicho
proceso infeccioso.

B Infecciones por espiroquetas

La sifilis suele ser asintomaética, y constituye una causa
conocida de sordera brusca o fluctuante que la penicilina G
puede tratar con esperanza de éxito. Por tanto, resulta ttil
indicar las pruebas FTA-abs (absorcién de anticuerpos
treponémicos fluorescentes) y MHA-TP (microhema-
glutinacién de treponema pallidum). Sin embargo, hay que
tener en cuenta que se pueden producir reacciones cruzadas
con el virus Epstein-Barr (EBV), el bacilo de la lepra y otras
treponematosis. Ademas, las tres cuartas partes de los casos
son falsos resultados positivos, ya que se trata de simples
cicatrices serologicas.

En el 10-15% de los casos de enfermedad de Lyme se han
descrito sordera brusca, vértigos o paralisis facial. Todas
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estas manifestaciones se presentan en el cuadro de
neuroborreliosis tardia. En América del Sur, algunos autores
consideran que la afeccién serfa inaparente con mayor
frecuencia que de forma clasica, 2! por lo que, en caso de
sordera brusca, aconsejan el estudio sistemético de la
serologia del suero y del liquido cefalorraquideo. Sin
embargo, la técnica ELISA (enzyme-linked immunosorbent
assay) ofrece numerosos falsos resultados positivos debido a
reacciones cruzadas con la sifilis, mononucleosis, meningitis
tuberculosa, leptospirosis y poliartritis reumatoide. Las
concentraciones de inmunoglobulinas (Ig) M no se elevan
hasta unos dias después de la infeccion. En cuanto a la
concentracion de IgG, tarda en elevarse, y se suele utilizar,
sobre todo, para confirmar el diagnéstico de forma
retrospectiva. La prueba sérica inmunoblot es mas especifica
que la prueba ELISA. De hecho, si para el diagnéstico de la
enfermedad de Lyme s6lo se tiene en cuenta la serologia en
las sorderas bruscas, no existe diferencia clinica ni evolutiva
entre los pacientes seropositivos y seronegativos. En
concreto, el empleo de antibioticoterapia a base de
ceftriaxona o amoxicilina no aumenta las tasas de
recuperacién auditiva 143,

B Infecciones virales

Desde hace mucho tiempo, se ha sospechado la etiologia
virica de las sorderas bruscas, ya que su forma de aparicién
en pequefias epidemias es habitual. Aun sin vacunacién, el
90% de los pacientes presenta anticuerpos antiparotiditis a
la edad de 10 afios. La primoinfecciéon por VHS y VVZ se
produce en la mayoria de los casos durante la infancia o la
adolescencia. Para el VHS, el 80% de la poblacién presenta
estos anticuerpos a los 40 afios. La prueba de que existe
relacién entre una infeccién virica y la apariciéon de sordera
brusca deberia basarse, por tanto, en la demostracion de
seroconversiéon para dos titulaciones de IgG separadas
21 dias. La comparacién entre el suero precoz y el suero
tardio sélo es valida si se realiza durante la misma
manipulacién. También se pueden investigar anticuerpos en
la fraccién IgM del plasma: anticuerpos neutralizantes,
anticuerpos inhibidores de la hemaglutinacién, ELISA, etc.,
que persisten algunos meses. Los otros lo hacen toda la vida.

De hecho, conviene ser prudentes antes de afirmar la
existencia de infeccién virica reciente si s6lo se han realizado
pruebas de laboratorio. El diagndstico virolégico tiene sus
limitaciones. En la familia de los Herpes pueden producirse
reacciones cruzadas entre diferentes virus, y la reelevacién
de los anticuerpos antivaricela-zéster no siempre es
especifica. También existen reacciones cruzadas entre los
virus parainfluenza y parotiditis.

Parotiditis

Teniendo en cuenta que existen formas inaparentes de
parotiditis en las sorderas bruscas ¥ producidas por este
virus, la biisqueda de anticuerpos IgM antiparotiditis por
método ELISA parece siempre ttil en el paciente no
vacunado. El resultado positivo asegura que éste padece
una infeccién reciente. La puncién lumbar es intitil en este
contexto.

Virus respiratorios

Durante mucho tiempo, se ha sefialado que una infeccion
respiratoria habia precedido en el mes anterior a la sordera
brusca en el 30-40% de los casos. Se sospecha de los virus
gripales A y B, y de los rinovirus. Esta teoria se basa en que,
a veces, los virus se encuentran en el cavum en el momento
de la sordera brusca (adenovirus o parainfluenza). En
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realidad, la frecuencia de enfermos que padecen coriza
comun es tal, que este antecedente se encuentra en el 25%
de los pacientes control “71.

Herpesvirus

Comprende los VHS 1 y 2, el citomegalovirus (CMV), el
VVZy el virus de Epstein Barr.

— El VVZ es responsable de la sordera brusca que aparece
en el cuadro de herpes 6tico. El virus se puede evidenciar
por la reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) en el oido
interno de los pacientes que han presentado sordera brusca
y mas tarde fallecen 1. No obstante, la tendencia natural
de este virus, como la del herpes, es permanecer quiescente
en los tejidos, hace que esta relacién sea incierta.

— En lo que respecta al VHS, su papel etiol6gico en el curso
de la primoinfeccién sigue siendo discutido. Aunque en
realidad los anticuerpos anti VHS aumentan con mas
frecuencia en las sorderas bruscas (16%) que en los grupos
control (4%), rara vez se demuestra seroconversion 78 %51,

— El citomegalovirus produce, sobre todo, malformaciones
del oido interno debido a la replicacion del virus en las
estructuras cocleares durante la vida fetal. Estas sorderas
son evolutivas. También es posible la aparicién de sordera
brusca asociada a CMV. Se puede buscar el CMV en los
leucocitos circulantes.

— El virus de Epstein Barr y el virus herpes humano (VHH)-6
y VHH-7 rara vez provocan elevacién de los anticuerpos en
las IgM 781,

Sindrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA)

Se manifiesta excepcionalmente como sordera brusca,
aunque el 45% de los pacientes con SIDA presentan sordera
de percepcién ! (un tercio de ellos debido a lesiones
cocleares, otro tercio de origen ototéxico, y el ultimo tercio
por lesién de las vias auditivas centrales). Las pruebas del
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) suelen ser
negativas.

Virus desconocidos

También es posible que estén producidas por virus
desconocidos. Para su identificacién, se dispone de modelos
experimentales en roedores. Con estos modelos puede
demostrarse que después de la inoculacién directa del virus
de la parotiditis (y en menor grado del virus del sarampién)
en el oido interno, se obtiene la replicacién del virus. Esta
replicacién se acompana de efectos citopaticos (atrofia del
6rgano de Corti, atrofia de la estria vascular, anomalias de
la membrana tectoria y neurélisis) comparables a los que se
encuentran en el hombre en caso de sordera brusca de
origen urliano o del sarampién comprobado !, Para los
nuevos virus, el argumento esencial es, por tanto,
experimental: conseguir una alteracién coclear en el animal
después de la inoculacién del virus; entonces hay que
encontrar el virus o un antigeno viral en la estria vascular,
la membrana de Reissner o en el 6rgano de Corti.

Otras implicaciones virales

El estudio histopatolégico de los huesos temporales de
personas fallecidas que habian padecido sordera brusca
durante su vida pone de manifiesto lesiones que pueden
sugerir afeccion viral. Las lesiones constatadas en las formas
idiopaticas graves e irreversibles son idénticas a las que se
encuentran en el hombre, en caso de origen urliano
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documentado, y en el animal en las laberintitis
experimentales herpéticas o por CMV 1. Los estudios [*°
demuestran en concreto una neta disminucién del nimero
de células ganglionares espirales. Esto podria corresponder
a una neuropatia de origen viral a partir de virus
procedentes del ganglio espiral. EI VHS es un buen
candidato. Sigue sin explicacién el hecho de que no se
produzca elevacién significativa de anticuerpos (cf supra),
aunque podria deberse a la persistencia del virus del herpes
en el ganglio espiral después de la primoinfeccién. Durante
la misma, el virus afectarfa a las primeras neuronas a través
de la perilinfa, también contaminada, bien por el oido
interno, bien por el liquido cefalorraquideo. Posteriormente,
durante una disminucién de la inmunidad celular,
sobrevendria la reactivacién del virus con resurgimiento de
la replicacién de éste en el oido interno, sin aumentar de los
anticuerpos circulantes. Esta hipdtesis se basa en la
demostracion de acido desoxirribonucleico (ADN) del virus
en el ganglio espiral de nueve huesos temporales de entre
18 temporales de seres humanos sanos ”?l. Otros virus
podrian estar implicados, como el VVZ ¥y el CMV.

Ademads de la replicacion viral en la céclea, pueden existir
otros mecanismos: desencadenamiento de fendémenos
autoinmunitarios, localizacién del virus en la vaina de
mielina del VIII par craneal, e invasién viral a partir del
liquido cefalorraquideo y del acueducto coclear. Asi, el
papel de los virus podria ser mas importante de lo que
parecian presagiar los estudios en el ser humano.

B FEstudios en el hombre

Aunque en el plano histopatolégico la infeccién viral
constituye una hipdtesis atractiva, en la clinica, los
argumentos proporcionados por las técnicas de diagndstico
por imagen, las pruebas de laboratorio y la terapéutica
contindan siendo insuficientes.

La resonancia magnética (RM) muestra el realce de la céclea
por el gadolinio en las parotiditis urlianas y la rubéola. Estos
realces se deben con probabilidad a la rotura de la barrera
hematoperilinfatica. Sin embargo, aparte de este caso, sélo
se encuentra dicho realce en una de cada 30 sorderas
bruscas 76,

Por ultimo, en los estudios clinicos no siempre se demuestra
la elevacion significativa de anticuerpos 4. Por ejemplo, en
un grupo de 182 pacientes **! que habian presentado sordera
brusca, la deteccion serolégica de enfermedades infecciosas
inaparentes comprendio: investigacion de las tasas de IgG e
IgM para el VHS y el VVZ, investigacién de la sifilis: FTA-
Abs, prueba MHA-TP, prueba ELISA para la enfermedad de
Lyme y serologia de VIH. Si la sordera brusca se observa en
los 10 primeros dias, la serologia para el grupo Herpes y la
enfermedad de Lyme se debe repetir 14 dias mas tarde. Esta
deteccién selectiva sélo fue positiva una vez (0,6%), al
detectar una sifilis latente en un paciente nacido en Africa
que presentaba sordera de percepcién bilateral aparecida en
72 horas y que no tenia ningtn otro sintoma. En dos
pacientes se sospeché enfermedad de Lyme, pero no se
confirmé por el andlisis western blot y la puncién lumbar.

La conclusién de los autores es que, dado el coste y la rareza
de su positividad, las pruebas deberian reservarse para
aquellos pacientes que presenten una historia clinica
sospechosa, con signos clinicos que hagan pensar en dichas
afecciones.
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HIPOTESIS VASCULAR

B Peculiaridades de la microcirculacion
cocleovascular

La vascularizacién del oido interno es de tipo terminal, y
cualquier disminucién de velocidad o interrupcién del flujo
sanguineo coclear (FSC) provoca anoxia coclear. Se sabe
desde hace mucho tiempo que la oclusién experimental de
la arteria laberintica deteriora rdpida y definitivamente la
coclea 14 521 en menos de una hora. Parece que las células
ciliadas externas son mds vulnerables que las internas. En
teoria, el tratamiento efectuado en la primera hora a partir
de la instauraciéon de la isquemia no tendria ninguna
posibilidad de éxito. El 6rgano de Corti degenera con
apariciéon posterior de fibrosis y osificacién. En estas
condiciones, resultaria inexplicable que una sordera brusca
o brusca de origen vascular pudiera recuperarse.

Los estudios de isquemia coclear reversible y selectiva
realizados sobre modelos animales han demostrado que la
coclea puede tolerar isquemias completas de mas de
5 minutos y recuperarse con un periodo disfuncional
transitorio 3. Ademads, si la vascularizaciéon de la céclea
depende exclusivamente de la arteria laberintica, posee
también un dispositivo longitudinal alimentado por un
dispositivo radial escalonado que permite la regulacién del
aporte sanguineo a los diferentes niveles de la coclea. Las
oclusiones selectivas de las ramas de divisién de la arteria
laberintica sélo provocan deficiencias auditivas parciales y
reversibles [82],

Por tdltimo, el modo en que se recupera la sordera después
de un accidente vascular parcial que afecta a la coclea
depende de la disposicion de los vasos principales y de la
forma en que se distribuye la circulacién intracoclear segtin
la localizacién de la interrupcién (Fig. 1). La disposicién de
las arterias cocleares es en realidad muy variable 4% La
arteria laberintica puede ser doble en el 50% de los casos. Es
posible que la arteria coclear propia falte; la arteria
cocleovestibular irriga entonces por si sola toda la céclea.
La arteria laberintica puede nacer de una gruesa arteria
cerebelosa anteroinferior o directamente del tronco basilar.
Por el contrario, puede nacer de una fina arteria cerebelosa
posteroinferior o directamente de una arteria vertebral
hipoplésica. Tener en cuenta estos factores anatémicos
permite, en cierta medida, prever a la vez el tipo
audiométrico que se va a obtener, la posible asociaciéon de
vértigos y las posibilidades de recuperacién (Cuadro 1).

C sup

1A1

Art sp mod

Art rad
Elic

Figural Esquemadelavascularizacion laberintica (segiin ) IA;: ar-
teria laberintica principal; I: arteria vestibular anterior; II: arteria vestibulo-
coclear; 11I: arteria coclear propia; IA,. arteria laberintica secundaria; Art
rad: arterias radiales; Art sp mod: arteria espiral del modiolo. En caso de ar-
teria laberintica doble, la arteria laberintica secundaria proporciona la arte-
ria vestibulococlear que reemplaza a la rama II (flecha).
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Otros factores que hay que tener en cuenta son la gran
sensibilidad a los traumatismos sonoros que existe en el
periodo periisquémico 52 y la edad, que constituye un factor
de desvascularizaciéon que disminuye el FSC en mas del
20% .

B Mecanismo de la isquemia

Embolia

Los factores vasculares de riesgo, incriminados con
frecuencia al nivel de las arterias de medio y grueso calibre,
pierden su importancia en el &mbito de la microcirculacion
coclear. En los estudios realizados, jamds se ha demostrado
correlacion con las sorderas bruscas ! (tabaco, alcohol,
hipertensién arterial [HTA], diabetes e hiperlipidemias 1¥).
Por tanto, si no existen placas de ateroma en los microvasos,
los microtrombos podrian provenir de placas situadas a
distancia. También aparece en las valvulopatias cardiacas, la
frecuente eversién ventricular 2 (enfermedad de Barlow) y
las hipertrombosis.

Trombosis

Es probable cuando una sordera brusca aparece en el curso
de afecciones que provocan trombosis multiples (leucemia
mieloide, disglobulinemia, drepanocitosis). Se ha podido
demostrar que la incidencia de sorderas bruscas es mayor
en los pacientes que presentan antecedentes de trombosis
venosa profunda y son portadores del alelo 20210A 50,

Disminucién de la velocidad del FSC

En un estudio con RM se ha conseguido demostrar la
disminucién de la velocidad del flujo sanguineo
vertebrobasilar en el 21% de los pacientes mayores de 50
afnos que habian presentado sordera brusca y tenian vértigos
asociados *°l. Se han propuesto diversos mecanismos:
Trastornos de la viscosidad sanguinea. En los capilares y
microarteriolas de calibre inferior a 100 um, se produce el
efecto Fahraeus-Lindqvist; es decir, la migracién de los
globulos es axial y estan separados de la pared vascular por
una capa plasmatica: asi, la viscosidad plasmatica ocupa el
primer lugar. Durante las sorderas bruscas, también se ha
comprobado el aumento significativo de la viscosidad
sanguinea y de la viscosidad plasmatica [°!l. Si se tiene en
cuenta el hecho de que la viscosidad depende de la
concentracién de grandes moléculas (fibrinégeno, a-2
macroglobulina e IgM), cabria esperar que el estudio de la
concentracion plasmatica de fibrinégeno fuera un factor
importante para la etiologia y la evolucién de las sorderas
bruscas; sin embargo, esto no ha sido asi.

Efecto «sludge» («lodo»). En caso de estasis, se produce una
agregaciéon intravascular de hematies formando
apilamientos. Este fenémeno depende de la viscosidad
sanguinea, que a su vez depende del hematdcrito y de la
viscosidad plasmatica; ademads, se favorece por la
hipotension arterial ! y la dieta rica en lipidos. Este estado
es reversible, al contrario de lo que sucede en el caso de las
plaquetas, que forman agregados irreversibles en la
microcirculacién. En los pacientes que presentan afecciones
cocleovestibulares se ha observado la existencia de
hiperagregabilidad plaquetaria e hipercoagulabilidad.
También es importante la deformabilidad de los hematies,
propiedad que les permite deformarse cuando llegan a los
capilares de didmetro demasiado fino. En el curso de ciertas
afecciones hematolédgicas, esta deformabilidad de los
glébulos rojos disminuye y se produce un bloqueo de la
circulacién capilar. Se ha observado la reduccién
significativa de la deformabilidad de los glébulos rojos !
en el curso de sorderas bruscas.
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Cuadro 1. — Sintomas y posibilidades tedricas de recuperacion en caso de supuesta oclusion de los vasos cocleares, segiin 1>

modificado.
Vaso afectado Variante Caracteristicas de la hipoacusia Sintomas vestibulares Recuperaciéon
Arteria laberintica Unica Sordera total Vértigo intenso prolongado Muy mala
Doble Afectacion de las frecuencias Vértigo de varias horas de Posible
graves o medias, o curva plana duracién debido a la preser-
vacién del século y de la
ampolla del canal
Arteria laberintica Unica Hipoacusia profunda en todas Vértigos por afectacion del Mala, con posible irrigacion
distal al origen de la las frecuencias saculo y de la ampolla posterior por las ramas vestibulares
arteria vestibular
anterior
Doble Afectacion de frecuencias graves No existen vértigos Posible por la segunda arteria

o medias, o curva plana
Arteria vestibular No existe sordera
anterior

Arteria vestibulococlear

Gran afectacion de los agudos

Sin arteria
coclear propia

Hipoacusia grave en todas las
frecuencias

Afectacion de las frecuencias
graves y medias

O curva plana

No existe sordera

Arteria coclear propia

Ramus vestibularis

Ramus cochlearis Pérdida temporal en agudos

Afectacién de las frecuencias

Arteria espiral del
modiolo

en el caso de la arteria coclear

propia

Osificacién secundaria
Arteriolas radiales

Vena del acueducto

coclear similar a la de la lesién arterial
Venas del acueducto ~ ------—---- No existe sordera
vestibular

medias y graves mds intensa que

laberintica
Sindrome de Lindsay y Hemenway™ Posible por las ramas vestibulares
Vértigo por afectacién sacular y
del canal posterior
fdem

Posible por la arteria coclear
propia (III)

Muy mala

No existen vértigos Posible por la arteria vestibu-
lococlear y el ramus cochlearis

Vértigo por afectacién del saculo
y del canal semicircular posterior
Ninguno

Buena por la arteria vestibular
anterior

Buena por la oclusion, se sittia
entre II y III: suplencia por el
flujo del ligamento espiral

Ausencia de signos clinicos, lesién
muy pequefia, circulacién colateral
Pérdida en todas las frecuencias

Vértigos por afectacién de todas
las estructuras vestibulares

Sindrome de Lindsay y Hemenway: intenso vértigo de inicio brusco y regresion progresiva, con arreflexia calérica unilateral, seguido inmediatamente por vértigo posicional paroxistico benigno con implicacién

del canal semicircular posterior ipsolateral del lado arrefléxico.

Hipotension arterial sistémica. Ha sido objeto de algunos
estudios con control de la presion arterial durante 24 horas.
En especial, se encuentran episodios de hipotensién sistélica
y diastélica diurnos (70%) en los enfermos menores de
50 afios exentos de factores de riesgo vascular, y nocturnos
(87%) en los pacientes afectados de sordera brusca contra
respectivamente el 25% y el 31% en la poblacién testigo. Las
sorderas descritas son sobre todo del tipo A. Esto suele
interpretarse como factor agravante de inadecuadas
condiciones circulatorias en el seno del érgano coclear
periférico.

Espasmo y sustancias vasoactivas. Se ha observado la
presencia de granulaciones citoplasmaticas ricas en
histamina, serotonina, quinina vy, sobre todo,
prostaglandinas al nivel de los pericitos y de los monocitos
de los vasos cocleares. Estas sustancias son vasoactivas. En
concreto, se ha demostrado la existencia abundante de
prostaciclina en la pared externa del canal coclear, que
podria constituir uno de los mediadores de la
microcirculacién coclear ®71. En ciertas situaciones anémalas
aparece la endotelina (péptido fabricado en el endotelio que
posee considerables propiedades vasoconstrictoras). La
aspirina también podria jugar un papel téxico al inhibir la
sintesis de prostaciclina. De hecho, el espasmo, el trombo o
la hemorragia se interrelacionan. La asociacién entre
migrafia y sordera brusca podria deberse a este mecanismo.
Trastornos de la regulacién del flujo coclear. Las técnicas
para estudiar la microcirculacién coclear en el animal son
dificiles: microscopio intravital, técnica de microesferas. El
laser-Doppler es una técnica que permite el estudio
instantaneo global y continuo del flujo sanguineo coclear. El

estudio de la presién de oxigeno de la perilinfa y el
aclaramiento de hidrégeno son técnicas indirectas. La
antipirina radiactiva permite el estudio autorradiografico de
la céclea. Parece que la mayor parte del flujo sanguineo
coclear sufre de manera pasiva las variaciones de la presién
arterial. Cualquier parametro puede hacerla variar: la
caida del hematécrito y la inhalacién de carbégeno
(cf Tratamiento). Las experiencias con fenilefrina sugieren la
existencia de un control de la microcirculacion a nivel local.
Se han encontrado receptores a, y a,- adrenérgicos en la
céclea, pero el papel del sistema neurovegetativo en la
regulaciéon de la circulaciéon coclear es controvertido. Sin
embargo, se ha demostrado que la estimulacién del
simpatico cervical o la simpatectomia podrian ocasionar
variaciones netas del flujo sanguineo coclear independientes
de la presién arterial (!, El nervio trigémino inervaria los
vasos sanguineos cocleares. Es otra forma de explicar la
frecuente aparicién de sorderas bruscas en las migrafias (5.

Hemorragia intralaberintica

Podria senalarse por la gravedad de las manifestaciones
vestibulares asociadas a su aparicién en el curso de
tratamientos anticoagulantes, de hemopatias o de aplasia
medular.

Si la hipétesis vascular es probable, todavia resulta
imposible demostrarla en la clinica. S6lo puede ser una
presuncién fundada en el contexto. Existen varias
observaciones de pacientes fallecidos que habian presentado
algunos dias antes una sordera brusca en los que se ha
podido efectuar un estudio histolégico del hueso temporal.

5


user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight


E - 20-183-A-10

Las lesiones son las mismas que las que se encuentran en
animales después de la oclusién de la arteria auditiva
interna 681,

ORIGEN INMUNOLOGICO

Numerosos estudios ! han demostrado la existencia de
autoanticuerpos especificos y no especificos dirigidos contra
epitopos antigénicos del oido interno en el curso de sorderas
bruscas: colagenos de tipo II y IX, proteinas cocleares P30 y
P80, cardiolipidos, fosfolipidos, serotonina y gangliésidos.
También se ha demostrado la reduccién de linfocitos T de
los tipos C3, C4 y C8, y el aumento del complemento C3bc.

Los anticuerpos dirigidos contra las células endoteliales son
fundamentales, ya que se han encontrado en muchas
vasculitis autoinmunitarias sistémicas. Se observan ! en
mas de la mitad de las sorderas bruscas, sobre todo en las
que nunca se recuperan. Su presencia podria estar
relacionada con las rupturas de las estrechas uniones que
presentan las células endoteliales de la estria vascular.

La elevada frecuencia de alelos de clase II del antigeno
leucocitico humano (HLA) en los pacientes que responden
bien a la corticoterapia estaria en favor de un proceso
autoinmunitario *®. Asimismo se dice que este tipo se suele
correlacionar con afecciones autoinmunitarias .

Las sorderas fluctuantes también se han sometido a estudios
inmunolégicos. Se han demostrado anomalias de los
linfocitos T helper 1y 2, asi como el aumento de las células
natural killer 1231,

TEORIA DE LA ROTURA DE MEMBRANAS

Se basa en las observaciones de pacientes jévenes en los que
la sordera brusca aparecié en un determinado momento.
Esta comenzaba con un ruido distorsionado o con un
estallido que precedian a un zumbido muy fuerte ?l. A
veces, también se constata que en ese momento el paciente
desarrollaba una actividad fisica que producia un
incremento de la presién venosa intratoracica o intracraneal,
o de la presién del liquido cefalorraquideo: defecacién,
esfuerzos sexuales o esfuerzos fisicos. El estudio de los
huesos temporales de fallecidos que padecieron sordera
brusca habria confirmado esta teoria [2°/, pero desde
entonces, ningtin otro argumento la ha demostrado.

AUMENTO DE PRESION

Es la hipétesis que suele mencionarse en las sorderas
fluctuantes, porque la enfermedad de Méniére a menudo
comienza con una sordera de este tipo sin vértigos, los
cuales no aparecen hasta algunos meses después.

Estudio clinico

SORDERAS BRUSCAS

En la forma tipica, el adulto consulta por una disminucién
brusca unilateral de la audicién, que aparece sin causa
evidente y, en general, sin prédromos.

B Exploracion clinica

La anamnesis establece que se trata de una hipoacusia
unilateral, percibida casi siempre al despertar, o que aparece
durante el dia en el curso de algunos segundos, minutos u
horas. Es una sordera aislada; sin embargo, en la tercera
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parte de los casos existen signos asociados: acufenos,
sensacién de plenitud en el oido, diploacusia, vértigos y/o
inestabilidad.

El examen otoscopico y la audiometria demuestran una
hipoacusia de percepciéon: el conducto auditivo externo se
encuentra libre, el timpano es normal, el Weber se lateraliza
al lado sano y el Rinne es positivo.

El interrogatorio se completa con la biisqueda de
antecedentes otolégicos (cirugia de la hipoacusia,
barotraumatismo), antecedentes generales (cardiopatias,
hemopatias, diabetes, enfermedades infecciosas), y se
intenta averiguar si se han tomado medicamentos
potencialmente ototdxicos.

La exploracién fisica debe completarse. Por definicién, el
examen neurolégico es negativo y no hay signos que
sugieran afectaciéon viral: ni erupcién cutanea
(fundamentalmente en el conducto auditivo externo) ni
hipoestesia facial. El cavum y los pares craneales son
normales. Se investiga la existencia de nistagmo espontaneo
o posicional con los ojos abiertos iluminados y bajo
videonistagmoscopio. Se realiza la auscultacién de los vasos
del cuello.

La audiometria tonal liminar efectuada el mismo dia
confirma la existencia de hipoacusia de percepcién de al
menos 30 dB en tres frecuencias consecutivas. Esta prueba
precisa el grado y el tipo, a los que se puede atribuir de
forma empirica un prondstico y una conducta por seguir
que los autores expusieron en su informe a la Sociedad
francesa de ORL en 2002 Y (Fig. 2).

El diagnéstico es dificil:

— si con anterioridad existia una sordera desconocida, una
disminucién de 10 dB en un paciente que ya presentaba
hipoacusia de 20-30 dB puede interpretarse como sordera
brusca mientras que sélo constituya la agravacion discreta
de una deficiencia anterior 81;

— en caso de que por un comportamiento paraddjico se
sospeche una simulacién, se debe realizar un estudio de
potenciales evocados auditivos (PEA) en cabina,
investigando los umbrales con ensordecimiento
contralateral.

B Exploracion audiovestibular

- La audiometria tonal y vocal se efecttia de nuevo en un
ambiente més tranquilo que el de urgencias. El umbral de
inteligibilidad y el porcentaje maximo de la misma se
alteran tanto a veces que no dejan apreciar los resultados de
la audiometria tonal, que muestra distorsiones en la
frecuencia y en la intensidad.

- La impedanciometria con la prueba de Metz puede
ofrecer argumentos a favor de la localizacién endococlear.
No se debe repetir antes del 6.° dia para no inducir
traumatismo sonoro en el oido debilitado.

— Es posible proponer la prueba del glicerol en las sorderas
bruscas que predominan en las frecuencias graves. Si es
positiva, se puede plantear el tratamiento centrado sobre las
presiones 581,

— Las pruebas vestibulares caldricas son titiles en todos los
casos. Si existen vértigos, se efectuard wuna
videonistagmografia (VNG) completa con estudio del
nistagmo espontdneo y provocado, la reflectividad
laberintica y la oculomotricidad. El descubrimiento en las
pruebas caldricas de arreflexia caldrica unilateral con bajo
ruido, sin vértigo, sugiere neurinoma del actstico.

— Los PEA se realizan 21 dias después para evitar
traumatismo sonoro 2. En caso de sordera que sobrepase
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Figura 2  Los cinco tipos de sordera brusca. 1" Tipo A: ascendente (um-
bral a 0,5 Hz 20 dB por debajo del de 4 kHz); primera crisis de hidrops; buen
prondstico; posibles recidivas. Tipo B: plana, afectacion de la estria o arterio-
lar; bastante buen pronéstico. Tratamiento anti-lodo. Tipo C: descendente
(umbral a 4 kHz por debajo del de 0,5 Hz), afectacién viral o vascular; pro-
néstico mediocre; corticoterapia + antivirales. Tipo D: escotoma; rotura
membranosa; descartar sordera congénita; prondstico reservado; reposo, cor-
ticoterapia. Tipo E: cofosis o subcofosis; afeccion viral o bacteriana, trombo-
sis arterial. Muy mal prondstico.

los 65 dB en la frecuencia 3.000, ningtin potencial puede
registrarse. Por otra parte, la sordera de tipo retrococlear en
su inicio, a menudo evoluciona al tipo endococlear !,

— Las otoemisiones actisticas se emplean poco en el curso
de las sorderas bruscas, ya que desaparecen a partir de 35
dB en los dos tercios de los casos. Su conservacién al inicio
es de buen pronéstico y su reaparicién al cabo de 1 mes
anuncia la recuperacién auditiva, sobre todo la aparicién de
una diferencia de fase en la frecuencia 100 Hz %31,

B  Pruebas de laboratorio, hemodindmicas
y radioldgicas

Mediante ellas, hay que descartar las afecciones que puedan
manifestarse como sordera brusca, e investigar a
continuacién anomalias que sustentaran las hipétesis
etiopatogénicas incriminadas. Deben plantearse bajo un
angulo critico. Tendrian que ser teéricamente completas y
maximalistas (Cuadro 2), pero, en ese caso, resultarian
extremadamente costosas y, al final, poco eficaces 11,

En la practica, se limitan a la detecciéon de enfermedades
inflamatorias o que traducen una afeccién metabdlica

Cuadro 2. — Estudio
«maximalista» B,

hematolégico e  inmunitario

FR y plaquetas

PCR, VS

Glucosa, colesterol y triglicéridos

Creatinina, urea, ionograma sanguineo y urinario

Proteinemia, albuminemia, inmunoglobulinas, complejos inmunitarios
circulantes, crioglobulinas, factores reumatoides

ALAT, ASAT, LDH, &cido lactico

Serologia de CMV, VIH, VHB, VHS, VHZ, toxoplasmosis, enfermedad de
Lyme

Anticuerpos antinucleares, antiantigenos nucleares, antimitocondriales,
antimusculo liso, anticentrémero, ACAN, etc.

FR: Férmula sanguinea y recuento; PCR: proteina C reactiva; VS: velocidad de sedimentacién; ALAT:
alanina aminotransferasa; ASAT: aspartato aminotransferasa; LDH: lacticodesidrogenasa; CMV:
citomegalovirus; VIH: virus de inmunodeficiencia humana; VHB: virus de la hepatitis B; VHS: virus
herpes simple; VHZ: virus herpes z6ster; ACAN: autoanticuerpos citoplasmicos antineutréfilos.

general, que puede contraindicar el inicio de la
corticoterapia cuando se ha diagnosticado la sordera brusca.
Se solicita: recuento y férmula sanguinea, velocidad de
sedimentacién (VS), proteina C reactiva (PCR) y estudio
sanguineo iénico y lipidico.

El diagndstico por imagen se basa en la RM que, hoy en dia,
tiene que practicarse de forma sistematica 3% 5 81, sobre todo
si se asocian vértigos, cervicalgias o cefaleas. Su interés se
debe a la posibilidad de:

— descartar procesos tumorales de los conductos auditivos
internos, éngulos pontocerebelosos o estructuras nerviosas
de la fosa posterior;

- investigar la existencia de signos compatibles con
accidente isquémico de la arteria cerebelosa anteroinferior y
ayudar a establecer la indicacién de angiografia vertebral
convencional cuando se diagnostica diseccién
vertebrobasilar;

— buscar realce con el gadolinio, lo cual es indicativo de
ciertos procesos:

— hemorragia intralaberintica *!! que se traduce, en
secuencia T1 sin contraste, por una sefial elevada al nivel
de la espira basal de la céclea, que se realza con gadolinio
y se corresponde con una imagen clara en secuencia fast
spin echo (FSE) T2;

— neurinoma intralaberintico;

— laberintitis inflamatoria, autoinmunitaria,

posmeningitica o postirradiacion;

— estudiar la sefial liquida intralaberintica. Su normalidad
constituye un argumento a favor de la etiologia viral. Pero,
si la exploracién se solicita después de que hayan
desaparecido los signos inflamatorios, el diagnéstico por
imagen es negativo. En el caso de laberintitis bacterianas, la
aparicion secundaria de fibrosis después de una osificacién
confiere el aspecto de reduccién de la sefial liquida
intralaberintica.

B Fvolucion natural de las sorderas bruscas

La mejoria auditiva se define 2% por la mejoria de 10 dB en
la audiometria tonal calculada en las frecuencias 500, 1.000,
2.000 y 4.000, o una mejoria del 15% del umbral de
inteligibilidad en la audiometria vocal. Se realizan tres
audiometrias: inicial (lo antes posible tras la instauraciéon de
la sordera brusca), después del tratamiento o sin tratamiento
4 meses después, y, finalmente, la dltima audiometria
disponible. La interpretaciéon de la mejoria puede hacerse
en valor absoluto, pero, por ejemplo, una mejoria de 30 dB
no tiene la misma significacién segtin se parta de 30 dB o de

7


user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight

user
Highlight


E - 20-183-A-10

80 dB. También se puede valorar en forma de porcentaje
(aunque los dB representan una progresién logaritmica), e
incluso por relacién con el oido contralateral en funcion de
su estado anterior o mediante autocuestionarios 1.

Segun los estudios, los indices de recuperacién espontdnea
parcial varian en un 32-89%, y la tasa de recuperaciéon
completa en un 25-68% ?. Como media, los pacientes
encuentran los umbrales auditivos iguales a los del oido
sano o con una diferencia que no sobrepasa los 20 dB en el
40% de los casos.

B Pronostico

Los factores prondsticos han dado lugar a la clasificacion
HEAR B4, en la que H representa la hipoacusia, E el retraso
en el diagnéstico en semanas, A el aspecto audiométrico y R
los sintomas vestibulares asociados.

— Retraso en el diagndstico: cuanto antes se establezca,
mayores son las posibilidades de recuperacién. Durante
mucho tiempo, se ha considerado que esto ocurria porque
el tratamiento se instauraba con mas antelacién. En realidad,
esta impresién se basa en la existencia de un gran nimero
de recuperaciones espontdneas precoces. Los pacientes que
consultan tarde constituyen precisamente la seleccién de
pacientes de mal prondstico que no se recuperan con
rapidez.

- La gravedad de la pérdida auditiva: condiciona sobre
todo la calidad de la recuperacién. Las cofosis rara vez se
recuperan.

— El tipo de curva audiométrica: los tipos A y B presentan
mejor prondstico que los tipos C o E (Fig. 1).

— La existencia de sintomas asociados: vértigos,
inestabilidad, acufenos, cefaleas y disestesias labiales son de
mal pronéstico.

— Las caracteristicas individuales y los antecedentes: edad,
factores de riesgo vascular y la exposicion a traumatismos
sonoros son también factores de mal pronéstico.

En resumen, las sorderas que presentan gran afectacién,
forma audiométrica descendente y vértigos, probablemente
se van a recuperar mal. Mientras que los pacientes que no
presentan vértigos, que tienen una alteracién moderada y
que muestran curvas de morfologia horizontal o
descendente, tenderadn a recuperarse sin problemas.

B Formas clinicas

Formas infantiles

El origen urliano constituia la causa principal antes de que
se generalizara la vacunacion. El prondstico parece idéntico
al del adulto, con el 30% de recuperaciones totales y el 30%
de recuperaciones parciales. En caso de traumatismo,
incluso minimo, conviene buscar un sindrome del acueducto
ancho mediante TC con cortes axiales.

Formas bilaterales

Las alteraciones pueden ser simultdneas o disociadas en el
tiempo. Constituyen alrededor del 2% de las sorderas
bruscas idiopaticas. La tinica diferencia significativa con las
formas unilaterales es que sobrevienen con mayor
frecuencia en los pacientes de mas edad (10 afios de mas) y
sobre un terreno vascular. Los titulos de anticuerpos
antinucleares suelen encontrarse elevados. No existe
tratamiento especifico. La recuperacién, cuando ocurre, se
produce en los dos oidos. No tienen mejor pronéstico que
las formas unilaterales. En especial, conviene investigar:
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Cuadro 3. — Afecciones que cursan con sordera fluctuante 45,

Episodios inflamatorios tubotimpanicos, malformaciones del oido interno
Neurinoma del VIII par

Fistulas perilinfaticas

Sorderas autoinmunitarias (Cogan, Vogt-Koyanagi-Harada, policondritis
atrofiante cronica, lupus, enfermedad de Behget)

Ademas de las afecciones sistémicas reconocidas, se puede sospechar la
etiologia autoinmunitaria cuando la sordera fluctuante es bilateral o si el
tratamiento con corticoides proporciona una mejoria mayor que la espe-
rada. Ciertos autores han conseguido mostrar los anticuerpos antico-
cleares por inmunofluorescencia western blot o mediante la practica de
pruebas de transformacién linfoblastica

Otoespongiosis por afectacién del endostio coclear y bloqueo del canal
endolinfatico

Sifilis adquirida y congénita responsables de hidrops

Esclerosis multiple

Osteomas que bloquean el acueducto coclear

mononucleosis infecciosa, aneurisma intracraneal,
hidrocefalia, accidente cerebrovascular, meningitis,
linfomatosis malignas, meningitis carcinomatosas, leucemia,
sifilis, sarcoidosis, esclerosis miiltiple, enfermedad de Crohn,
sindrome de Cogan, periarteritis nudosa, SIDA,
enfermedades autoinmunitarias, drepanocitosis,
antecedentes de raquianestesia. No obstante, la causa suele
ser desconocida.

Formas evolutivas

La recidiva puede indicar enfermedad de Méniere si la
sordera predomina en las frecuencias graves, o neurinoma
del acustico si lo hace en las frecuencias agudas. La
evolucién hacia sordera fluctuante es mas frecuente en caso
de alteracion de las frecuencias graves.

SORDERAS FLUCTUANTES

El paciente consulta porque presenta episodios de sordera
unilateral fluctuante en el curso de algunas horas, dias o
semanas; Casi siempre sefiala acufenos y sensaciéon de
plenitud en el oido, y se queja de taponamiento
intermitente. Los acufenos son sobre todo de frecuencia
grave y de tipo zumbido. A menudo, el paciente intenta sin
éxito destaponar el oido mediante maniobras de Valsalva.

®  Exploracién

Mediante el interrogatorio se pretenden descubrir
argumentos en favor de (Cuadro 3):

— la enfermedad de Méniere: vértigos paroxisticos;

- fistula perilinfatica: sordera que se agrava
progresivamente, existencia de antecedentes de
traumatismo, ruidos hidricos o aparicion de vértigos
desencadenados por cambios de posicion, ruidos fuertes
(fenémeno de Tullio), sonarse la nariz, elevacion de grandes
pesos o esfuerzos violentos durante la defecacion;

- enfermedad autoinmunitaria: queratitis intersticial,
episodios de condritis del pabellén auricular, afectacién
renal, etc.

En la mayoria de los casos, la sordera aparece de forma
aislada, sin ningtin otro sintoma acompanante.

Audiometria tonal liminar: practicada en el momento del
episodio de sordera, muestra hipoacusia de percepcién, que
suele predominar en las frecuencias graves, aunque es
posible cualquier tipo de curva 15,

Estudio cocleovestibular: la audiometria tonal se completa con
la busqueda del signo de la fistula y la prueba de Frazer. La
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Otorrinolaringologia

Figura 3  Malformacién coclear bilateral del tipo Mondini. Paciente de
51 afios de edad que presentaba hipoacusia de percepcion fluctuante derecha.
Escasos vértigos mal sistematizados. Hipoacusia de percepcion bilateral de
predominio derecho con curva audiométrica en meseta. Anomalias del pabe-
ll6n auricular. Antecedentes de labio leporino intervenido. A. Corte axial del
pefiasco derecho. Dilatacién del vestibulo. B. Corte axial del pefiasco iz-
quierdo. Dilatacion del vestibulo. C. Defecto de plicatura del pabellén auri-
cular.

prueba de Metz y los PEA suelen orientar hacia hipoacusia
de tipo endococlear. Deben intentarse las pruebas osméticas.

VNG con prueba calérica: estudia la posibilidad de una
alteracion vestibular de tipo destructivo desarrollada con
bajo ruido. En caso de que sea unilateral, sugeriria
neurinoma. Si fuera bilateral, indicaria enfermedad
autoinmunitaria.

Pruebas de laboratorio: se solicitan serologia sifilitica, VS,
fondo de ojo y radiografia de térax, sobre todo, si la sordera
fluctuante es bilateral (Cuadro 2).

Diagndstico por imagen: si la sordera fluctuante predomina
en las frecuencias agudas, y los potenciales evocados
auditivos sugieren afectacién retrococlear, es obligatorio
realizar RM con inyeccion de gadolinio para descartar la
existencia de lesién de la fosa posterior, sobre todo un
neurinoma del actstico. Si existe anomalia del oido externo,
hay que practicar una TC de pefiascos para descartar alguna
malformacién coclear responsable de hidrops laberintico:
sindrome de Mondini (Fig.3) o sindrome del acueducto
ancho.

B Fovolucion

Existen pocos datos en la literatura que se refieran a la
evolucion de las sorderas fluctuantes. Martin [/ demostré
en 1976, sobre 52 pacientes que presentaban sordera
fluctuante, de las que 16 eran bilaterales, que en 26 casos los
vértigos y los acufenos aparecian asociados. Estos sugerian,
de entrada, enfermedad de Méniere (24 casos) y vértigo de
Lermoyez (2 casos). En casi todos los pacientes, la curva
audiométrica era del tipo A. En los otros 26, los episodios
de pérdida auditiva, a veces grave y brusca, aparecian
seguidos de recuperaciones, cuya cadencia era muy variable,
acompafiados en ocasiones de acufenos de timbre agudo.
La curva audiométrica solia ser del tipo C, aunque también
aparecian curvas del tipo A. La recuperacién auditiva podia
ser espontanea o parecia deberse al tratamiento médico. La
evolucién a largo plazo no siempre fue desfavorable. En

Sorderas bruscas y fluctuantes
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bastantes pacientes se observé durante mucho tiempo
hipoacusia de percepcién fluctuante en las frecuencias
graves, y después, de forma tardia, se produjo la caida en
las frecuencias agudas.

Asi, la mayor parte de las sorderas fluctuantes se encuadran
en principio o de forma secundaria en la enfermedad de
Méniere. El trastorno es puramente coclear hasta que
aparecen los vértigos; a partir de ese momento, se puede
hablar de enfermedad de Méniere. Una demora de 6 meses
es habitual, pero puede ser mucho mas larga. Por definicién,
la enfermedad de Méniere cursa con vértigos, y en ningtn
caso se debe hablar de formas cocleares, ya que no existe
elemento alguno que permita predecir dicha evolucién. La
mayor o menor duracién de la fase sin vértigo se explicaria
por el hecho de que el hidrops comienza en el vértice de la
coclea. El caracter fluctuante de la sordera puede entenderse
gracias a la teorfa de las roturas membranosas de
Schuknecht; segtin ésta, la contaminacién potasica de la
perilinfa, seguida de cicatrizaciones, explicaria la
recuperacién auditiva. En la teoria de Tonndorf, la dilatacién
del canal coclear entrafia la rigidez de la membrana basilar
en el vértice coclear y, por tanto, hipoacusia predominante
en las frecuencias graves. Las variaciones de la sordera sélo
reflejarian las variaciones de distensién del canal coclear. Las
largas fases sin vértigo también se entienden por el hecho
de que la valvula utriculoendolinfética (denominada de
Bast) permanece competente durante mucho tiempo.

Si no se encuentra causa alguna, excepto la enfermedad de
Ménieére, no existe hipétesis etiopatogénica. A veces se
sugieren conflictos arteriovenosos y equivalentes
migrafiosos Pl.

El diagnéstico de fluctuacién resulta especialmente dificil en
el nifio "% El origen inmunitario podria ser mas habitual
con las pruebas de transformacién inmunoblastica positivas.
A menudo, la sordera fluctuante es bilateral. Hay que buscar
antecedentes clinicos que indiquen fistula perilinfatica. A
continuacién, éstos deben confirmarse mediante exploracién
quirtrgica. S6lo hay que indicar tratamiento con corticoides
si existen razones de peso que justifiquen la etiologia
autoinmunitaria, ya que los resultados parecen poco
probados y los efectos secundarios son muy graves a esta
edad.

Diagnéstico diferencial (causas
de sordera brusca y fluctuante)

Muchas enfermedades son responsables de sordera brusca
y de sordera fluctuante. J.- B. Booth realizé en 1997 [ un
estudio exhaustivo (562 referencias bibliograficas). La
dificultad radica en establecer la relacién entre la sordera y
el contexto etioldgico. A veces esta relacion es evidente, pero
otras se revela dudosa. Para hacerse una idea, resulta util
conocer las posibles afecciones causales, aunque sean muy
raras. También es interesante conocer el resultado de los
tratamientos en caso de que se confirme la causa, sobre todo
viral, vascular e inmunolégica. Estas enfermedades se
pueden clasificar segtn la localizacién de la lesién
anatémica (Cuadro 4). El problema consiste en que una
misma enfermedad puede alterar la audicién en diferentes
niveles anatémicos. Por otra parte, numerosas causas
coexisten en el mismo paciente.
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Cuadro 4.—- Causas de sorderas de percepcion bruscas y
fluctuantes 151

Cocleares

Inflamatorias: bacterias, espiroquetas, virus
Traumaticas

Vasculares

Hematoldgica (anemia, embolia, trastornos de la coagulacién)
Enfermedades autoinmunitarias, vasculitis

Hidrops endolinfatico, incluida la enfermedad de Méniere
Enfermedades metabdlicas

Enfermedades dseas de la capsula ética

Ototdxicos

Varios: esclerodermia, colitis ulcerosa, sarcoidosis
Retrococleares y del sistema nervioso central
Meningitis en todas sus formas

Esclerosis muiltiple

Ataxia de Friedreich

Esclerosis lateral amiotréfica

Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada

Xeroderma pigmentosum

Tumores de la fosa posterior (schwannoma vestibular)
Sordera central

Idiopaticas

CAUSAS COCLEARES
B Inflamatorias

Bacterianas

Fiebre tifoidea. La sordera, a veces bilateral, se presenta
entre la 2.7 y la 3.” semana. La recuperacién no es constante.
Brucelosis. El octavo par craneal es uno de los nervios
craneales que se afectan con mas frecuencia en el curso de
la neurobrucelosis (5% de las brucelosis). La afectacién
puede aparecer de forma tardia, muchos meses después del
comienzo de los sintomas, y confirmarse gracias al
hemocultivo positivo para Brucella melitensis. Los pacientes
que padecen neurobrucelosis presentan alteracién de los
PEA, incluso en ausencia de sordera brusca [#°l. La
antibioticoterapia con tatraciclina y rifampicina suele ser
ineficaz.

Micoplasmas. Mycoplasma pneumoniae es una causa habitual
de infecciones respiratorias. La afectacion neurolégica se
produce en el 5% de los casos. Varias observaciones
publicadas muestran la coexistencia de infeccién pulmonar,
seguida de otitis media y sordera profunda, que regresa mas
o menos con doxiciclina. Las miringitis bullosas se asocian a
hipoacusia de percepciéon en casi todos los casos *°l.La
sordera suele ser moderada, aunque las secuelas persisten
en casi el 20% de los casos. En pocas ocasiones se puede
confirmar la implicacién de Mycoplasma pneumoniae, dada
la dificultad para obtener muestras aprovechables.
Laberintitis bacterianas de origen otitico.

Clamidiasis

Chlamydia trachomatis y Chlamydia psittaci pueden ser
responsables de sordera fluctuante bilateral con trastornos
del equilibrio, que evolucionan hacia cofosis bilateral. La
asociacién a sintomas oculares, queratitis intersticial y
uveitis permite aislar Chlamydia psittaci. El tratamiento con
doxiciclina no permite su recuperacién °1.

Rickettsiosis

Cuando aparece sordera en el tifus exantematico (provocado
por Rickettsia prowazeki), ésta siempre es precoz y grave 221,
Espiroquetosis

Ya se han descrito la sifilis y la enfermedad de Lyme
(Borrelia burgdorferi) (cf supra).
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Virales

Parotiditis. Seria responsable de sordera en el 0,1% de los
casos. Esta puede aparecer sea cual sea la gravedad de la
parotiditis, incluso en su ausencia. En la mayoria de los
casos, se trata de cofosis o sordera profunda unilateral, casi
siempre definitiva, que pasa desapercibida en el nifio. Esta
sordera es bilateral y completa de forma excepcional. En el
45% de los casos existen trastornos vestibulares. La
laberintitis viral seria de origen hematolégico, afectaria a la
estria vascular y crearia trastornos graves en el sistema
endolinféatico.Desde el punto de vista anatomopatolégico, se
trata de una laberintitis. El virus de la parotiditis se ha
demostrado en la perilinfa de pacientes fallecidos afios
después de haber padecido sordera brusca 2.

Sarampién y rubéola *l. La capacidad de ambas para
producir sordera se conoce desde hace mucho tiempo. Esta
suele aparecer al mismo tiempo que la erupcién. En la forma
tipica, es bilateral y asimétrica, y predomina en los tonos
agudos. Los programas mundiales de vacunacién deberian
conseguir la desapariciéon de estas tres enfermedades
infantiles. Se ha comunicado una sordera bilateral después
de la vacunacion frente al sarampion y la parotiditis [*3.

Varicela. Aunque rara vez afecta al sistema nervioso central,
se han descrito sorderas bilaterales definitivas.

Herpes 6tico. Comprende sordera brusca, vértigos, paralisis
facial y erupcién en la zona de Ramsay Hunt. La sordera
suele ser total. Normalmente, el diagnoéstico se establece de
forma precoz, por lo que permite instaurar tratamiento con
aciclovir siempre que la funcién renal sea normal. A
menudo quedan secuelas. La RM en T1 con gadolinio ha
demostrado que en el herpes 6tico puede existir realce del
nervio facial, asi como de los nervios vestibular y coclear.
Dicho realce persistiria 6 semanas y, en ocasiones, hasta 6
meses después de la aparicién de los sintomas *!. Ademas
del herpes 6tico caracteristico, el problema se basa en saber
si el VVZ podria provocar sorderas bruscas o fluctuantes.

Mononucleosis infecciosa. Puede afectar al sistema
nervioso central en el 1% de los casos; pero, sobre todo,
origina sorderas bruscas que suelen ser bilaterales y, en
general, transitorias. Los casos descritos corresponden a
pacientes jévenes, la mayoria de ellos mujeres I,

Fiebre de Lassa. Este virus, cuya reserva es la rata, provoca
una fiebre hemorragica africana mortal en el 30-70% de los
casos. Cerca del 30% de los pacientes afectados presentan
sordera bilateral en el 80% de los casos. En el 15% de los
que sobreviven queda sordera definitiva; pueden
recuperarse, pero no parece que los tratamientos antivirales
reduzcan su gravedad. El mecanismo seria hemorragico, lo
que aclararia el hecho de que el mecanismo lesional del
virus pudiera ser la alteracion vascular. No existen datos
que demuestren una relacién entre sordera brusca y formas
inaparentes de fiebre de Lassa 2.

SIDA. El VIH puede afectar al oido externo, medio e
interno 2. Ademas, agentes oportunistas como Toxoplasma,
Pneumocystis carinii o Aspergillus pueden provocar
meningitis con sus propias secuelas auditivas. El1 VIH
aumenta el riesgo de padecer sifilis. Por dltimo, es posible
que tumores del sistema nervioso central como linfomas, o,
con menos frecuencia, metastasis de un sarcoma de Kaposi,
alteren la audicién de manera més o menos brusca. En el
curso de infecciones por VIH se han comunicado sorderas
bruscas y sorderas fluctuantes por mecanismos diferentes a
los descritos con anterioridad. En general son bilaterales.
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Protozoarias

Toxoplasma gondii puede afectar por difusién hematégena al
sistema nervioso central, pero es raro que esto suceda en el
enfermo inmunocompetente. Las alteraciones de la audicién
son excepcionales en las toxoplasmosis adquiridas. La
afectacién, a veces bilateral, puede presentar un intervalo
de varios meses entre los dos oidos ¢

B Traumadticas

Aunque cuando el traumatismo es evidente no forman parte
del cuadro de sordera brusca, a veces se puede establecer
relaciéon con un traumatismo o acto iatrogénico.

Sordera brusca

Cuando los pacientes estan al teléfono durante una
tormenta.

Radioterapia

Puede aparecer después de la irradiacion de la parétida o
del cavum. Existe correlacién entre la dosis recibida por el
oido interno y el grado de hipoacusia de percepcion. La
agravacion se produce escalonadamente, de forma més o
menos brusca, y puede aparecer retardada con respecto a la
finalizaciéon de la radioterapia. El estudio
anatomopatolégico de los temporales demuestra lesiones de
las estructuras membranosas del oido interno 4.

Postoperatorias

Existen casos de sordera brusca que aparecen después de
intervenciones quirtrgicas. Suelen atribuirse a
microembolismos en el territorio coclear de la arteria
laberintica. Sin embargo, diferentes estudios no han
demostrado la existencia de riesgos especiales en las
intervenciones coronarias o en las que precisan
hipotermia 7.

Anestesia

Se han descrito algunos casos de sordera después de
anestesia para afecciones no otoldgicas. Una gran parte de
estos pacientes habian sido intervenidos previamente de
estapedotomia ¥7l. En estos casos, se debe sospechar la
existencia de fistula perilinfatica.

Mielografia, raquianestesia, cirugia raquidea

A veces se observa sordera transitoria, a menudo
acompafiada de sintomas vestibulares. La hipoacusia afecta
a las frecuencias bajas. Suele ser bilateral y asociada a
cefaleas. En la raquianestesia, el didmetro de la aguja
favorece la salida de liquido cefalorraquideo hacia los
espacios subaracnoideos, provocando hipopresién
intracraneal. Si en estos pacientes el acueducto coclear es
permeable, se produce fuga de perilinfa con hipopresién
perilinfatica e hidrops laberintico. Se aconseja la técnica de
blood patch, es decir, la inyecciéon de 10 ml de sangre
autéloga en el espacio epidural que se halla junto al lugar
de inyeccién lumbar precedente.

Cirugia dental

Es posible que las extracciones dentales ocasionen sordera
brusca. Esta puede aparecer desde algunas horas hasta
varios dias después de la misma 1.

B Vasculares

Aunque con frecuencia se recurre a causas vasculares para
explicar las sorderas bruscas, resulta poco habitual encontrar
casos en los que se pueda confirmar dicha causa.

Sorderas bruscas y fluctuantes

E-20-183-A-10

Figure 4 Trombosis de la arteria cerebelosa anteroinferior izquierda.
Paciente de 63 afios que presentaba cofosis brusca izquierda, vértigos y arre-
flexia calérica izquierda con preponderancia direccional derecha sin sintomas
neuroldgicos.

Accidentes isquémicos periféricos

La sordera brusca asociada a vértigos violentos forma parte
del cuadro clinico del accidente isquémico que sucede en el
territorio vertebrobasilar, por ejemplo la trombosis de la
arteria cerebelosa anteroinferior (Fig.4). La practica
sistemdatica de RM deberia aumentar la tasa de su
descubrimiento. Asi, en 37 pacientes afectados por sordera
brusca, la RM sistemética, en caso de necesidad con
angiografia convencional de la arteria vertebral, permitié
descubrir 11 accidentes vasculares constituidos, 3 de ellos
disecciones vertebrobasilares. Estas disecciones, precedidas
a menudo por cervicalgias, aunque no siempre, se
caracterizan por presentar un hematoma intramural que
afecta al origen de la arteria cerebelosa anteroinferior [5¢]
visible en T1 o por un desdoblamiento de la luz del tronco
basilar en las secuencias 3 D spoiled gradient-recalled
acquisition in steady state (SPGR). La angiografia también
puede demostrar la existencia de aneurismas de esta arteria,
responsables de sorderas bruscas de repeticién . En otros
casos, la sordera brusca asociada a pardlisis facial se incluye
dentro del cuadro clinico del accidente isquémico del tronco
cerebral. También se han comunicado numerosas sorderas
bruscas en personas sanas. En estos casos se puede
demostrar la existencia de estenosis o diseccién de una
arteria vertebral o del tronco basilar.

Sindromes de hipercoagulacién

El cuadro clinico caracteristico comprende trombosis de
repeticion e incluso embolias pulmonares. Se han publicado
casos de sordera brusca 81,

®  Hematoldgicas

Anemia

Se han publicado algunos casos de sordera brusca bilateral
asociados a anemia ferropénica grave con tasas de
hemoglobina inferiores a 6,5 g/dl. Las transfusiones no
aportan ninguna mejoria. También se han descrito casos de
sordera brusca en las anemias aplésicas, e incluso en el
sindrome de Fanconi. Siempre existe una caida brusca de la
cifra de plaquetas justo antes de la sordera [*l.
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Poliglobulia primitiva

En esta afeccién, la viscosidad sanguinea puede encontrarse
multiplicada por 8, mientras que la masa eritrocitica
circulante puede hacerlo por 3. Por tanto, los casos de
sordera brusca son poco frecuentes y no parece que mejoren
con la practica de sangrias 1.

Drepanocitosis

En la forma homocigética, son habituales las sorderas de
percepcion progresivas. Parece que éstas se deben a la
disminucién del FSC por la obstrucciéon que los glébulos
rojos deformados y rigidos ocasionan en las pequefias
arteriolas y capilares. Se considera que las primeras pérdidas
auditivas bruscas pueden comenzar en la primera infancia,
aunque la aparicion de estas sorderas es posible a cualquier
edad. También pueden ser de tipo fluctuante. Se deben
sospechar cuando el paciente es africano .

Enfermedad de Waldenstrom

Las sorderas de percepciéon son frecuentes y se deben al
retardo en el FSC que causa la hiperviscosidad sanguinea.
También se han descrito sorderas bruscas, unas veces
bilaterales y otras recidivantes. Pueden mejorar con
plasmaféresis. También es posible la aparicion de vértigos,
debidos al depésito de macroglobulinas en la ctipula,
aunque las sorderas bruscas se originarian por hemorragias
laberinticas .

Leucemias

Las sorderas bruscas que aparecen en las leucemias agudas
se conocen desde hace mucho tiempo. Estarian relacionadas
con tres mecanismos [°!: infiltraciones leucociticas,
hemorragias o laberintitis infecciosas. En ocasiones, se
puede descubrir una leucemia linfoide crénica a partir de
una sordera brusca a bascula. La quimioterapia suele ofrecer
excelentes resultados.

B Enfermedades autoinmunitarias

Se ha descrito la aparicion de sordera brusca en ciertas
enfermedades autoinmunitarias no organoespecificas.

Lupus eritematoso diseminado

Se trata de una afeccién inflamatoria del tejido conjuntivo,
de origen desconocido, que se presenta en mujeres jévenes
y también en nifios. El suero de estos pacientes contiene
anticuerpos antinucleares. Se han descrito sorderas bruscas
bilaterales y déficit cocleovestibulares bruscos junto con
tasas elevadas de anticuerpos anticardiolipinas,
generalmente en relacién con episodios de trombosis arterial
o venosa 1.

Policondritis atrofiante

En esta afeccion inflamatoria intermitente y destructiva del
cartilago y del tejido conjuntivo de la oreja son habituales la
sordera unilateral o bilateral de instauracién stbita, y los
trastornos vestibulares [,

Vasculitis sistémicas

En la actualidad se encuentran en pleno proceso de
reclasificacién segtn el tamafio de los vasos afectados, la
introduccién de pruebas para los autoanticuerpos
citoplasmaticos antineutréfilos (ACAN) y su subclasificacion
en tipo ¢ (citoplasmica) y tipo p (perinuclear), asi como los
autoanticuerpos celulares antiendoteliales circulantes
(ACAE).
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Periarteritis nudosa (PAN)

Es una enfermedad que se caracteriza por inflamacién y
necrosis segmentaria de las arterias musculares de mediano
tamario, con isquemia secundaria de los tejidos irrigados por
los vasos afectados. En el curso de su evolucion, se han
descrito sorderas bruscas y fluctuantes, a veces con
afectacion vestibular, pero no suelen aparecer en las fases
iniciales de la enfermedad. El estudio anatomopatolégico
del hueso temporal muestra la obstruccién de la arteria
coclear comun [,

Sindrome de Cogan

Diferente a la periarteritis nudosa clasica, aunque se le
parezca, asocia queratitis y lagrimeo (crying deafness).
También forman parte de su cuadro clinico los sindromes
cocleovestibulares deficitarios unilaterales o bilaterales
enseguida progresivos, incluso bruscos. La RM 681 y el
estudio anatomopatolégico [*! sugieren que se trata de una
vasculitis obstructiva de la estria vascular.

Otras

Se han descrito sorderas bruscas en el curso de otras
afecciones autoinmunitarias con vasculitis, como la arteritis
de Takayashu (vasculitis de la aorta en mujeres jévenes
orientales o enfermedad de las mujeres sin pulso), la
enfermedad de Kawasaki (que aparece en nifios con
vasculitis coronaria) y la enfermedad de Behget (enfermedad
inflamatoria polisistémica que comienza con ulceraciones
bucales que parecen aftas).

Arteritis temporal de células gigantes

Es una enfermedad inflamatoria de los vasos gruesos que
afecta sobre todo a las ramas de la carétida, en especial a la
arteria temporal (cefaleas, trastornos visuales transitorios,
claudicacién de los maseteros y de la lengua). Se caracteriza
por una marcada elevacién de la VS, que sobrepasa los
100 mm la primera hora. La biopsia de la arteria temporal
establece el diagnodstico. Se han descrito sorderas bruscas y
fluctuantes. Debe sospecharse en el paciente mayor que
presenta un sindrome destructivo cocleovestibular brusco
unilateral o bilateral, o una seudoenfermedad de Méniere
con VS elevada, y cuyo cuadro se completa, de forma mds o
menos rapida, con pardlisis facial, trastornos visuales y
parélisis del X par. La RM muestra lesiones isquémicas
miltiples y recientes, sobre todo en el territorio
vertebrobasilar, que corresponden a la oclusién de la arteria
vertebral.

Granulomatosis de Wegener

Al principio se caracteriza por la afectaciéon inflamatoria
granulomatosa de las vias aéreas superiores, y la aparicion
de sordera brusca en el estadio de vasculitis diseminada ya
se ha descrito. En su tratamiento se asocian ciclofosfamida
y corticoides.

B Hidrops endolinfdtico y enfermedad de Méniére

En 1985, el «Committe on Hearing and Equilibrium of the
American Academy of Otolaryngology — Head and Neck
Surgery» decidi6é que no se debia aplicar el término Méniere
a las formas puramente cocleares o vestibulares de le
enfermedad [!%. Sin embargo, se sabe que la enfermedad de
Méniere puede comenzar como sordera brusca con mayor
afectacién de las frecuencias graves o sordera fluctuante
unilateral, que secundariamente se completa con vértigos
paroxisticos en alrededor del 10% de los casos 71. En estos
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pacientes, la prueba del glicerol es positiva en mas del 60%
de los casos, y en los PEA existe un aumento significativo
de la relacién potencial de sumacién/potencial de accién
(PS/PA).

B Enfermedades metabélicas

Insuficiencia renal [©

La alteracion auditiva no se debe a la insuficiencia renal,
sino a su tratamiento. Los antibidticos aminoglucésidos y
los diuréticos tienen una posologia dificil de adaptar.
Durante la hemodiélisis, las variaciones osmoéticas ocasionan
hipoacusias fluctuantes, que afectan sobre todo a las
frecuencias graves. Después del trasplante, se pueden
observar sorderas inexplicables, mientras que otras estan
relacionadas con mecanismos de hipercoagulabilidad.

Sindrome de Alport. Es una nefritis hereditaria en la que a
menudo existe hipoacusia neurosensorial progresiva y
simétrica. Se han comunicado algunos casos de sordera
brusca. El examen de la estria vascular demuestra su
degeneracion.

Nefropatia por IgA. Se han descrito casos reversibles de
sordera brusca después de corticoterapia intravenosa.

Diabetes mellitus

La relacién entre sordera y diabetes se sospecha desde hace
mucho tiempo, pero parece dificil probarla estadisticamente.
En el caso de las sorderas bruscas, la causa podria ser la
neuropatia periférica, pero en los diabéticos
insulinodependientes, los PEA no son de tipo retrococlear.
Ademas, la tasa de recuperaciones no difiere de la de los
pacientes control, salvo en lo que concierne a las frecuencias
agudas. El estudio del hueso temporal de los pacientes
diabéticos muestra la existencia casi constante de
microangitis de la estria vascular y de los microvasos del
saco endolinfético.

Hiperlipidemia

Si bien parece que la hipercolesterolemia agrava las sorderas
profesionales, la hiperlipidemia y los factores de riesgo
vascular no son més frecuentes en los pacientes que padecen
sordera brusca [®l,

Hipotiroidismo

La relacién entre hipotiroidismo y sordera ha sido objeto de
numerosos estudios desde que se demostré que estos
pacientes presentaban sordera fluctuante cuyos umbrales se
correlacionaban con el cansancio y el grado de
hipotiroidismo. El estudio de los PEA demostré la existencia
de correlacién entre las latencias de los mismos y el
cumplimiento del tratamiento sustitutivo después de la
tiroidectomia total. Sin embargo, estas correlaciones siguen
siendo discutidas .

B Afecciones del hueso temporal

Las lesiones 6seas del hueso temporal pueden provocar
sordera brusca: metastasis, histiocitosis X (Fig. 5) o mieloma.
El estudio del hueso temporal ha demostrado a veces la
existencia de hemorragia en los espacios perilinfaticos.
También se ha descrito algtin caso de osteoma del conducto
auditivo interno 1.

B QOtotoxicidad

Ademads de los aminoglucésidos y de los diuréticos, existen
diversos farmacos y moléculas quimicas que pueden
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Figura 5 Histiocitosis X del hueso temporal izquierdo. Paciente de
48 afios de edad que presentaba sordera brusca izquierda y vértigos de larga
evolucion. La otoscopia era normal y el paciente solo referia algunos dolores
occipitales antiguos.

producirla. El interferén origina la sordera que se
correlaciona con las dosis recibidas, pero ésta es reversible
al terminar el tratamiento. La pildora anticonceptiva esta
implicada en numerosos casos de sordera brusca por
mecanismo trombético 2°). Esta también suele ser reversible.
La sueroterapia antitetdnica es responsable de neuropatias
periféricas, y se han descrito casos de sordera brusca 48
horas después de la inyeccién (. Probablemente se trata de
reacciones de hipersensibilidad. La intoxicacién por
mondxido de carbono es una causa tipica de sordera brusca:
el gas se combina con la hemoglobina formando
carboxihemoglobina, que provoca anoxia coclear. En caso de
intoxicacion aguda, la sordera es bilateral y, en general,
asimétrica. Puede haber recuperaciones. También se han
descrito casos de sordera fluctuante ..

B Varias

— Se han descrito casos de sordera brusca en la rectocolitis
ulcerohemorragica, debidos con probabilidad a vasculitis.

— Las formas neurolégicas de la sarcoidosis representan el
5% de los casos de dicha enfermedad. A menudo afecta al
VIII par craneal en forma de sordera fluctuante o brusca;
ésta es a veces bilateral, con un intervalo de tiempo entre la
afectacion de cada oido. En ocasiones se asocian sintomas
vestibulares. La afectacién, que a veces es el primer sintoma,
se produce por meningitis granulomatosa. El diagndstico
s6lo se puede establecer tras el descubrimiento de las
lesiones pulmonares tipicas o de las lesiones granulomatosas
cutdneas, conjuntivales o lacrimales. La biopsia de
cualquiera de estas lesiones o de una adenopatia
supraclavicular puede ser diagndstica al demostrar la
existencia de granulomas epiteliodes. La corticoterapia
resulta eficaz.

CAUSAS RETROCOCLEARES

B Meningitis

Todas ellas pueden provocar sordera brusca, sobre todo las
meningitis bacterianas. Entre estas tltimas destaca la
meningitis neumocécica. Con menor frecuencia, las
meningitis que aparecen en el curso de leptospirosis,
tuberculosis y criptococosis producen estos cuadros. Las
sorderas suelen ser totales y bilaterales. Incluso cuando son
parciales, la audiometria vocal siempre estd mds alterada de
lo que cabria esperar a la vista de la audiometria tonal.
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B Esclerosis miiltiple

La sordera es mucho menos habitual que los vértigos. La
practica de RM ha permitido comprobar, sin embargo, que
la cantidad de sorderas bruscas que constituyen el primer
sintoma de la enfermedad estd aumentando. Esta debe
sospecharse tras el descubrimiento de una placa de
desmielinizacién que asienta sobre la zona de entrada de la
raiz del VIII par o en el tronco cerebral, con anomalias en
los PEA.

B Tumores de la fosa posterior

Segtn las series, se calcula que el 10-15% de los neurinomas
del actistico se presentan como sordera brusca. Puede
tratarse de sordera brusca clasica, con amputacién de las
frecuencias agudas. Ademas, este tipo de sordera se
recupera, por lo que da la impresiéon de que el tratamiento
ha sido eficaz. El cuadro maés tipico es el de sordera brusca
recidivante con signos premonitorios homolaterales, y
vértigos o acufenos como proceso evolutivo. Es posible
confundirlo con la enfermedad de Méniére, aunque la
sordera predomina en las frecuencias agudas. La deteccién
mediante el estudio con PEA sigue siendo titil, aunque se
han descrito casos de neurinoma con PEA normales. Es raro
que no sean del tipo retrococlear y por eso se debe repetir el
estudio a los 6 meses. Otros tumores de la fosa posterior
que pueden producir estos cuadros son: meningiomas y
metdstasis de cAncer de mama, bronquios o préstata. Se han
descrito sorderas bruscas en el contexto de meningitis
carcinomatosas [®l.

B Sorderas centrales

Accidentes vasculares cerebrales

Se han descrito casos de sordera central provocados por
infartos temporales bilaterales debidos a la oclusién de las
ramas terminales de las dos arterias cerebrales medias. En
general, se producen dentro de un contexto de embolismo
tras la colocacién de valvulas mitrales. La recuperacion tiene
lugar en 2-3 meses, pero suele quedar agnosia auditiva.
También puede tratarse de pequefias lesiones isquémicas
localizadas en la parte posterior del putamen, que
interrumpen las fibras entre el cuerpo geniculado medial y
los 16bulos temporales. Es posible que en los infartos del
tronco cerebral la audiometria sea normal y sélo aparezcan
alterados los PEA.

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob

Se han descrito casos de sordera brusca cortical.

Encefalitis corticales

Las encefalitis difusas corticales pueden cursar con sordera
central, mds o menos fluctuante, con audiometria tonal
normal. Es posible que se recuperen, pero esto suele ocurrir
tarde, incluso con corticoterapia. Casos de encefalitis
subaguda, caracterizada por una sordera brusca fluctuante
asociada a oclusiones de las arterias retinianas se han
descrito sin otra manifestacién sistémica en mujeres de 30 o
40 afios. La sordera unilateral o bilateral predomina en las
frecuencias graves y medias. Algunos de estos pacientes
presentan sintomas progresivos; para detener su evolucion
se emplea ciclofosfamida.
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Tratamiento

METODOS

B Aumentar el flujo sanguineo y la oxigenacion
coclear

Vasodilatadores

Pretenden aumentar el flujo sanguineo coclear e incrementar
las presiones parciales de O, en los liquidos endolinfaticos y
perilinfaticos. El vasodilatador que actta por via sistémica
deberia aumentar el flujo coclear sin hacer que disminuya el
flujo sanguineo cerebral. Dicho efecto jamés ha podido
demostrarse en el hombre ¥,

Por el contrario, la experimentacién animal ha probado que
los farmacos vasoactivos (como la angiotensina) provocan,
paraddjicamente, un ligero aumento de la PO, en los
liquidos perilinfaticos. De forma inversa, la vasodilatacién
que producen ciertos farmacos, es seguida por la acciéon
opuesta. De hecho, las determinaciones de PO, en los
espacios perilinfaticos muestran que existe una correlacién
directa entre la oxigenacién del oido interno y la presién
arterial. Por tanto, los farmacos vasoactivos deberian
abandonarse 1.

Solutos de bajo peso molecular: dextrano

Este producto fue concebido para tratar la
hipercoagulabilidad. Sin embargo, ha provocado accidentes
en caso de insuficiencia cardiaca o de hemorragia. No se ha
confirmado que sea beneficioso para el tratamiento de la
sordera brusca #11.

Inhalacién de carbégeno

Es una mezcla gaseosa con 95% de oxigeno y 5% de gas
carbénico, conocida por su efecto vasodilatador cerebral.
Parece que posee la propiedad de aumentar la presién
parcial de oxigeno de los liquidos perilinfaticos, aunque sus
posibles efectos beneficiosos no se han demostrado
claramente 1.

Hemodiluciéon

Consiste en practicar una sangria, centrifugar los hematies
y reinyectar después al paciente su propio plasma. En otros
protocolos, la sangre extraida se reemplaza por el mismo
volumen de sustitutivos del plasma (gelatinas, sueros para
perfusién intravenosa). La hemodilucién se controla
pesando las bolsas de sangre y mediante la determinacion
regular del hematécrito en tubo capilar. La disminucién del
hematécrito merma la viscosidad y la resistencia de la
circulacién de retorno, aumentando, por tanto, el ritmo
cardiaco. En la microcirculacién, la reduccién de la cantidad
de glébulos rojos produce una aceleraciéon de la perfusion.
Esto permite paliar el retardo circulatorio de los territorios
afectados por el bajo flujo. La oxigenacién que proporciona
el plasma aumenta. Si se estudia la curva de flujo de oxigeno
en relacién con el hematdcrito, al disminuir este tltimo
progresivamente, aumenta, también de forma progresiva, la
capacidad de transporte de oxigeno. Esto tiene lugar hasta
que se consigue el valor éptimo, que en el hombre se sitda
en valores de hematdcrito entre 28 y 31%. Por debajo se
produce lo contrario, y la cantidad de oxigeno transportado
se reduce. En la préctica, la hemodilucién deberfa disminuir
el valor inicial del hematdcrito el 25% de su valor inicial,
para conseguir un valor 6ptimo del 30% de hematécrito. La
sangre extraida seria asi de 12 ml/kg de peso corporal, sin
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sobrepasar el umbral de 15 ml con una extraccién que
podria alcanzar 890 ml para el paciente de 80 kg. La mitad
de la sangre extraida tiene que obtenerse en 20 minutos y la
duracién de la hemodilucién debe estar comprendida en
40-60 minutos. En estas condiciones, los riesgos son
coronarios debido al aumento del gasto y del trabajo
cardiaco. Puede producirse hipotensién 4-8 horas después
de la extraccién, por lo que es preciso controlar la presién y
conservar las vias venosas. La hemodilucién persiste 21 dias.
Estd contraindicada durante el embarazo, en el
postoperatorio inmediato y en los nifios, ya que sus
compartimentos hidricos son diferentes y existe riesgo de
shock, hipotension arterial e incluso anuria.

Oxigeno hiperbarico

Se trata de oxigeno puro administrado a una presién
superior a la atmosférica. Esto aumenta la cantidad de O,
disponible a nivel celular y eleva la saturacion de la presion
parcial de O, perilinfatico, disminuyendo ligeramente el
FSC. El paciente se introduce en una cdmara y se somete a
2,2 atmésferas de presion durante 90 minutos. Antes se ha
tenido que comprobar la integridad de su funcién tubdrica.
Los protocolos varian segiin los centros: una sesién al dia
durante 10 dias consecutivos o dos sesiones al dia durante
5 difas. Es preciso tener en cuenta que a menudo aparece
cierta hipoacusia de transmisién debida a trastornos
tubaricos consecutivos al tratamiento. El tratamiento
mediante oxigeno hiperbdrico no se indica de forma
undnime, ya que es agotador y no estd exento de riesgos de
fibrosis pulmonar. Sin embargo, a las presiones que se suele
emplear, es poco frecuente que se produzcan accidentes.
Algunos centros consideran que tiene interés terapéutico,
pero otros no M.

Desfibrinogenacion (batroxobina)

La reduccién del fibrinégeno sanguineo disminuye la
viscosidad de la sangre. Los fibrinoliticos tienen como efecto
la disminucién de la cantidad de fibrin6geno sanguineo. El
objetivo de estos tratamientos no es disolver un trombo, sino
reducir la viscosidad sanguinea; de esta forma aumenta el
flujo microcirculatrio. En un estudio en doble ciego
aleatorizado se ha comparado su eficacia con la de los
corticoides, y se han obtenido diferencias significativas; pero
los efectos secundarios de los fibrinoliticos no son
despreciables: dolores toracicos, vértigos, nauseas, etc.

Tratamientos hipolipemiantes

En los pacientes que presentan hiperlipidemia igual o
superior a 230 mg/dl, se indica dieta y tratamiento médico
incluso un mes después de la instauracién de la sordera 1.

Prostaglandinas

Se sintetizan por la pared vascular de los vasos de la estria
vascular y del ligamento espiral. En caso de sordera brusca,
se ha probado la administracién de prostaglandina E, o de
prostaciclina con objeto de conseguir un efecto antiagregante
plaquetario y vasodilatador. Se ha comprobado la eficacia
de dicho efecto en la enfermedad de Raynaud grave. Por
desgracia, los resultados siguen siendo inciertos y los
tratamientos, dificiles de manejar. Quedan estudios
pendientes sobre el efecto de las prostaglandinas en las
sorderas fluctuantes. El uso de prostaglandina E, mejora
transitoriamente la sordera fluctuante en estos pacientes, tal
como ocurre con la furosemida 1.

B Corticoterapia

Los corticoides actiian sobre los procesos inflamatorios y
autoinmunitarios, y, de forma mas general, sobre los
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procesos resultantes de dafos fisicos, quimicos, isquémicos
e hipéxicos. Los protocolos que se emplean son muy
variables. Generalmente 1 mg/kg durante 10 dias seguidos
de dosis decrecientes. En caso de hospitalizacién, se aconseja
el protocolo de Stennert, que se utiliza en las paralisis
faciales 8U: metilprednisolona: d1 — d2: intravenosa lenta, si
el peso <70 kg: 100 mg x 2/d y si el peso >70 kg: 120 mg X
2/d; d3 — d4: via oral, 80 mg x 2/d; d5 - d6: 100 mg/d; d7 -
d10: 75 mg/d. El control del tratamiento comprende la toma
regular de la presion arterial, y el estudio hidroelectrolitico
y glucémico. En caso de contraindicacion, se propone la via
transtimpénica *°1,

B Tratamiento del hidrops

En las sorderas fluctuantes se utilizan sobre todo manitol y
diuréticos por similitud con las sorderas fluctuantes de la
enfermedad de Méniere. En cuanto al manitol, es un glicido
capaz de desplazar el agua de los liquidos intralaberinticos
hacia el plasma en caso de administracién breve, asi como
de llevar la endolinfa hacia la perilinfa en caso de perfusiéon
prolongada [8U. Se pueden prescribir 500 ml al 10% durante
6 horas, asociados a 2 g de KCl y dieta sin sal.

B Antivirales

Hasta el momento, existe s6lo un estudio experimental en
modelo animal de laberintitis viral por VHS1, que indica
que el aciclovir asociado a corticoides mejora la rapidez de
recuperacién en comparacion con el aciclovir o el corticoide
solos 771,

B Reposo en cama

Constituye la base del tratamiento si la causa es la rotura
membranosa, ya que el reposo parece acelerar la
cicatrizacién del laberinto membranoso. También se deben
evitar los esfuerzos que provoquen el aumento de la presién
intracraneal, como la elevaciéon de grandes pesos, los
esfuerzos sexuales y el estrefiimiento.

INDICACIONES, DISCUSION

En la actualidad no se la considera una urgencia. Ningtin
estudio ha demostrado la eficacia de la precocidad del
tratamiento. Si se tienen en cuenta las recuperaciones
espontdneas que ocurren en los primeros 15 dias, los
retrasos en el tratamiento seleccionan los casos mas
desfavorables, mientras que los tratamientos precoces
seleccionan los mejores casos.

Aunque no existe unanimidad en la elecciéon del
tratamiento, en la practica resulta inconcebible no indicar
alguno 1. La hospitalizacién ofrece al menos la ventaja de
obligar al paciente a guardar reposo y garantiza el
aislamiento, pero ni su beneficio se ha evaluado, ni se ha
demostrado su interés [81.

Hoy en dia, la corticoterapia es el tratamiento menos
discutido. Existen estudios frente a placebo, pero sus
resultados son contradictorios. Mattox y Simmons [47]
demostraron que 20 pacientes sobre 28 no tratados (71%)
recuperaron la audicién completamente o con buen
porcentaje frente a 63 pacientes sobre 88 que si habian
recibido tratamiento con corticoides (72%). Wilson 4 aisl6
un grupo de 67 enfermos que presentaban sordera brusca
predominante en las frecuencias agudas y graves,
excluyendo las sorderas bruscas que afectaban a las
frecuencias medias, ya que éstas se recuperan casi de forma
constante. En este grupo, sin tratamiento, observé un 32%
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de recuperaciones espontdneas (11/34 pacientes) y con
corticoterapia: 61% (20/33 pacientes). Moskowitz [54
demostré que 24 pacientes sobre 27 (89%), tratados con
corticoides, recuperaron al menos el 50% de su audicion,
frente a 4 sobre 9 pacientes no tratados (44%). Veldman [*”]
observé el 50% de mejoria (6/12) en el grupo con corticoides
y el 32% en el grupo sin ellos (6/19). Todos estos estudios
presentan imperfecciones metodolégicas: escaso nimero de
pacientes, grupos desiguales, etc. No obstante, tienden a
mostrar cierta eficacia, salvo en lo que se refiere al tipo
audiométrico A 1%,

Existen pocos argumentos para preferir un protocolo u otro.
Como ejemplo, puede afadirse que el informe de la
sociedad francesa de ORL de 2002 8 propone el protocolo
de Stennert, utilizado en las paralisis faciales, pero sefiala
que ningun tratamiento ha demostrado su eficacia real en el
ser humano.

Metilprednisolona liofilizada para solucién inyectable: d1 — d2,
intravenosa lenta; si<70kg: 100 mg x 2/d; si>70kg:
120 mg x 2/d; d3 — d4: 80 mg x 2/d; d5 — d6: 100 mg/d; d7 :
75mg/d.

Pentoxifilina 400: 2 ampollas/d el primer y segundo dia; 3
ampollas d3 - d7.

Ambulatoriamente: Metilprednisolona 16 mg o prednisolona
20 mg: 4 comprimidos/d en dosis decrecientes hasta el d18,
escalonando la dosis cada 2 dias; pentoxifilina 400:
3 comprimidos/d.

El informe no precisa las posibles indicaciones de la
hemodilucion, el oxigeno hiperbdrico, etc.

El protocolo personal de los autores comprende la
prescripcién de carbégeno a razén de seis sesiones diarias
de 20 minutos cada una, con flujo de 3-5 1/min. Los
tratamientos se utilizan de diversa forma segun las
diferentes escuelas: grandes dosis de corticoides (200 mg/d),
oxigeno hiperbéarico ' o hemodilucién ¥ en segunda
intencién. La politerapia se suele instaurar un tratamiento
combinado (denominado «shotgun regimen»). Los autores
del informe establecen la necesidad de poner en marcha
estudios prospectivos.

METODOLOGIA DE LOS ESTUDIOS CLINICOS
EN LAS SORDERAS BRUSCAS
Resulta dificil probar un solo tratamiento. ;Es necesario?
¢(No convendria mas decidir el orden terapéutico que debe
emplearse?

Segin los criterios que se determinen (clinicos o
electrofisiolégicos) hay que seleccionar grupos homogéneos,
ya que probablemente existan considerables diferencias
prondsticas entre las diversas patogenias. En un primer
tiempo, se podrian agrupar los factores prondsticos
conocidos, con el fin de intentar establecer subgrupos de
analisis. Si no, la aleatorizacién puede por si sola eliminar el
hecho de que no existan medios para discriminar de forma
segura las diferentes etiologias. Se presenta entonces el
problema de la amplitud de las series necesarias y de la
factibilidad de los estudios.

Si se tiene en cuenta que no existe tratamiento de referencia,
el uso de placebo constituye, en teoria, una etapa
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indispensable. Pero cada vez parece mas dificil negar al
paciente un tratamiento con corticoides, incluso aunque no
se hayan reunido pruebas de su eficacia. En los casos de
sorderas bruscas, se podria afirmar que la corticoterapia es
el tratamiento de referencia.

Deben determinarse los criterios para evaluar los resultados
¢El principal criterio de eficacia debe ser la audiometria
vocal? ;Se debe tomar el oido sano como referencia? ;Cémo
tener en cuenta la imprecision de los métodos audiométricos
subjetivos?

Hay que responder a ciertas preguntas mediante estudios
prospectivos: ;desempefiarian un papel la
sobrealimentacién lipidica, la exposicién al ruido, el
consumo de tabaco, la hiperlipidemia o los ototéxicos
utilizados recientemente?

Resulta indispensable que los clinicos propongan lo antes
posible los grupos homogéneos de pacientes sobre los que
desarrollaran estos estudios. En la actualidad, se encuentran
en pleno desarrollo los estudios de la neurotransmisién y
de la neurofarmacologia de la céclea. A partir del
descubrimiento de una molécula en las sinapsis, se estudia
su accién bioldgica, su accidén sobre la membrana y el
segundo mensajero. Desde entonces, es posible actuar sobre
los agonistas o los antagonistas. Esto obliga a estudiar
numerosos productos.

Conclusion

Todavia no se ha conseguido descubrir el mecanismo intimo de las
sorderas bruscas y fluctuantes. En las bruscas, algunas entidades
clinicas de diferente patogenia pueden sospecharse por el aspecto
audiométrico, pero no es posible probar en el paciente vivo
ninguna de las etiologias propuestas hoy en dia. Aparte de la
enfermedad de Méniere, las sorderas fluctuantes han dado lugar a
un escaso niimero de estudios. Todavia existe la esperanza de
descubrir la exploracion complementaria o la técnica de
diagndstico por imagen que permita averiguar lo que ocurre en el
seno del oido interno. Por el momento, el planteamiento
diagndstico consiste en no pasar por alto enfermedades que
necesiten tratamiento especifico: neurinoma del actistico, accidente
vascular cerebral, sifilis y diversas enfermedades
autoinmunitarias. No siempre se pueden evaluar los tratamientos,
ya que la tasa de recuperaciones espontdneas es elevada. No
obstante, la mayor parte de los autores prescriben alguno. EI
reposo y la corticoterapia son los menos discutidos, aunque ni los
corticoides ni los tratamientos vasculares han demostrado su
eficacia. Tampoco se ha probado que la hospitalizacién por si
misma sea mds efectiva que los tratamientos ambulatorios. Lo
mismo ocurre con la precocidad del tratamiento. En las sorderas
bruscas son necesarios estudios prospectivos, aunque su
realizacion es dificil, porque se trata de una afeccion rara y ningiin
centro puede reunir grandes series homogéneas. Por otro lado,
existen muchos pardmetros que pueden influir en la probabilidad
de recuperacion: el retraso en la iniciacion del tratamiento, la edad
del paciente, la coexistencia de vértigos y el tipo de curva
audiométrica. Deberia probarse otro tipo de moléculas, pero
tampoco se dispone de modelos experimentales que permitan
ensayarlas antes de proponer la experimentacion en el ser humano.
Por tanto, resulta obligatorio tratar a los pacientes con modestia,
ast como con los minimos riesgos terapéuticos y molestias.
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