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Resumen

Las vasculitis sistémicas son un grupo heterogéneo de enfermedades con solapamiento de
las manifestaciones clinicas y el tamano de los vasos afectados. Su etiologia puede ser
primaria o secundaria. La caracteristica comin es la inflamacién de los vasos sanguineos
que causa los fenomenos isquémicos. En esta revision se lleva a cabo una descripcion de las
vasculitis y sus manifestaciones audiovestibulares conocidas hasta la fecha. La clinica
audiovestibular puede ser la primera manifestacion de una vasculitis sistémica. Entre las
manifestaciones auditivas predomina la hipoacusia subita y la neurosensorial progresiva,
mientras que entre las vestibulares predominan vértigo y nistagmo. En la exploracion
vestibular destacan la hipofuncion vestibular en la prueba calérica, las alteraciones en las
pruebas de agitacion cefalica, oculocefalica y posicionales (vértigo posicional paroxistico
benigno). El tratamiento con esteroides suele obtener mejoria de los sintomas y la
disfuncion audiovestibular en la mayoria de los pacientes con arteritis de células gigantes.
© 2008 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Audiovestibular manifestations in systemic vasculitis

Abstract

Systemic vasculitides constitute a heterogeneous group of diseases with frequent
overlapping in their clinical findings and the size of the vessels involved. They may be
primary or secondary to other diseases. Their common characteristic is the inflammation of
blood vessels, giving rise to ischaemia. In the present article, we have reviewed the most
common audiovestibular features that may be observed in patients with systemic
vasculitides. Audiovestibular manifestations may be the first symptom of a systemic
vasculitis. Audiological manifestations include sudden hearing loss and progressive
sensorineural hearing loss. Vertigo and nystagmus are vestibular symptoms that may
be observed in several systemic vasculitides. Vestibular loss in caloric test, abnormal
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head-shaking nystagmus, head thrust test and positioning test (benign paroxysmal
positioning vertigo) may also be found. Improvement of audiovestibular function is
frequently observed in patients with giant cell arteritis following corticosteroid therapy.
© 2008 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Las vasculitis son un grupo de enfermedades que hace unos
anos se consideraba poco frecuente. Sin embargo, a medida
que se ha ido ampliando su conocimiento, cada vez son de
mas importancia en el diagndstico diferencial de pacientes
con manifestaciones muy variadas, no solo reumatologicas,
sino también con afeccion visceral y sensorial de muy
diversas localizacion, extension y severidad.

Las vasculitis sistémicas comprenden un grupo hete-
rogéneo de enfermedades que con frecuencia se solapan
entre si, de diversas etiologia y manifestaciones clinicas. La
caracteristica comUn entre todas ellas es la inflamacion de
las paredes de los vasos sanguineos que causa los fendmenos
isquémicos y necrosis de los tejidos, asi como la oclusion de
la luz de los vasos y, en consecuencia, deterioro de la
funcién del érgano afecto’.

Cualquier vaso sanguineo puede afectarse por el fenome-
no vasculitico. Ademas, la extension y el lugar de afeccion
de los vasos varian segun el tipo de vasculitis; en general,
tiende a ser irregular y segmentaria. En las formas severas
las lesiones se diseminan por todo el cuerpo. En las formas
leves puede estar localizada en una sola region corporal; por
ejemplo, limitada a la piel en pacientes con vasculitis
cutaneas leucocitoclasticas. Otras, en cambio, ocasionan
lesiones en organos diversos y distantes, como los riflones o
los pulmones en pacientes con poliangeitis microscopica y
granulomatosis de Wegener. Alguna vasculitis se presenta
con lesiones en la misma fase de desarrollo, como en el caso
de las lesiones cutaneas que aparecen con un brote de
purpura de Schonlein-Henoch. En otras, como en la
poliarteritis nudosa, concurren lesiones en distintos estadios
de evolucion en diferentes organos.

Algunas formas de vasculitis pueden tener un curso agudo,
fundamentalmente aquellas con afeccion predominante de
la piel. En cambio en otras, como la arteritis de Takayasu, se
han observado diferentes grados de actividad durante mas
de 20 afios’.

Etiopatogenia

Se han descrito diferentes mecanismos etiopatogénicos,
sobre todo inmunoldgicos, que dafan la integridad vascular
y producen los sintomas de isquemia tisular. Ademas, células
tumorales, agentes infecciosos y drogas también pueden
mediar en el proceso del dafio vascular?. Algunas vasculitis,
como la arteritis de células gigantes (ACG), la arteritis de
Takayasu y la enfermedad de Behcet, se han relacionado con
una predisposicion genética®. Por otro lado, las células
endoteliales, las moléculas de adhesion y las citocinas
desempefan un papel fundamental en el desarrollo de los
distintos sindromes vasculiticos®*.

Los mecanismos de dafo vascular se pueden resumir®* en
(fig. 1):

1. Formacion de inmunocomplejos, fundamentales en las
vasculitis que afectan a vasos de pequeno calibre, como
en la vasculitis cutanea leucocitoclastica, la purpura de
Schonlein-Henoch y la crioglobulinemia mixta, que
activan la cascada del complemento y cuyos productos
quimiotacticos atraen a los neutrofilos, los cuales a su vez
infiltran la pared vascular y, mediante sus enzimas
lisosomales, destruyen la pared del vaso. El deposito de
estos inmunocomplejos se manifiesta desde un punto de
vista patolégico por leucocitélisis, muerte leucocitaria,
necrosis fibrinoide en las células de la pared vascular y
extravasacion de hematies en los tejidos.

2. Dano vascular mediado por anticuerpos contra las células

endoteliales, en la granulomatosis de Wegener, la
poliangeitis microscopica, la enfermedad de Kawasaki,
la enfermedad de Behcet y la arteritis de Takayasu.

3. Dano vascular asociado con la produccion de anticuerpos
contra el citoplasma del neutrofilo (ANCA). Los ANCA
reconocen enzimas intracelulares presentes en los
granulos de los neutrofilos y monocitos. Las especificida-
des mas frecuentes y mejor caracterizadas de los ANCA
son la perivascular (pANCA) y la citoplasmica (CANCA)
que se ligan a las enzimas mieloperoxidasa (MPO) y
proteinasa-3 (PR3), respectivamente. La presencia de
CANCA se ha correlacionado con el diagnostico de
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Figura 1 Mecanismo de dano vascular en las vasculitis.
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granulomatosis de Wegener, ya que estos anticuerpos
estan presentes en el 90% de los pacientes con esta
vasculitis antes de comenzar su tratamiento. Los pANCA
se asocian sobre todo a la poliangeitis microscopicay a la
glomerulonefritis idiopatica, pero también se los ha
observado en otras enfermedades autoinmunitarias y
vasculitis sistémicas, como por ejemplo la vasculitis de
Churg-Strauss®.

4. Dano vascular debido a respuestas inmunocelulares que
ocasionan el desarrollo de granulomas, como se observa
en la granulomatosis de Wegener, la vasculitis de Churg-
Strauss y la arteritis de células gigantes®.

5. Dafo vascular mediado por agentes infecciosos. La
infeccion del endotelio vascular o de las estructuras
subendoteliales por agentes infecciosos puede dar lugar
a un efecto toxico directo en la célula endotelial.
Se ha asociado una gran variedad de patogenos con el
desarrollo de vasculitis. De ellos, la relacion mejor
caracterizada es la de la poliarteritis nudosa clasica
y l:;\ 4infeccic')n cronica por los virus de la hepatitis B
y C~7%,

6. Dano vascular mediado por células tumorales debido al
deposito de complejos inmunitarios que contienen los
antigenos tumorales o la invasion directa de la pared
vascular por las células malignas. Ejemplos de ello son la
asociacion de la poliarteritis nudosa con la leucemia de
células peludas, la vasculitis granulomatosa relacionada
con la enfermedad de Hodgkin y el desarrollo frecuente
de vasculitis de vasos pequenos relacionado con una gran
variedad de enfermedades malignas?.

7. Farmacos, a menudo en relacion con el depésito de
complejos inmunitarios, especialmente en casos de
vasculitis leucocitoclastica causada por muy variadas
medicaciones: sulfonamidas, diuréticos tiacidicos y pe-
nicilinas?. En este proceso los farmacos actuarian como

Tabla 1 Clasificacion de las vasculitis

hapteno. Se han descrito mecanismos alternativos que se
relacionarian con una posible toxicidad directa de los
medicamentos en las paredes vasculares, la accion de
autoanticuerpos que fuesen capaces de reaccionar contra
las células endoteliales y una reaccion de toxicidad
celular directa contra las paredes vasculares desencade-
nada por los farmacos.

Clasificacion y diagnostico

Las vasculitis son por su naturaleza un grupo heterogéneo de
enfermedades con diversidad y solapamiento de las mani-
festaciones clinicas y el tamaio de los vasos afectados en
ellas. Segun su etiologia, se pueden clasificar en primarias o
idiopaticas y secundarias a otros procesos.

Como la mayoria de las vasculitis carecen de rasgos
clinicos y pruebas de laboratorio patognoménicas y su
etiologia no esta completamente definida, su clasificacion
es una tarea virtualmente imposible segin un esquema que
pueda ser aceptado mundialmente. Aunque el uso de
criterios de clasificacion resulta Gtil para mejorar nuestro
conocimiento sobre estas enfermedades, no se los debe
considerar criterios  diagnésticos. Los criterios de
clasificacion son mas Utiles para el estudio de grupos de
pacientes y el analisis de la epidemiologia de estos procesos,
mas que para el estudio y el manejo de un paciente
individual.

El primer intento para clasificar las vasculitis fue el

de Zeek® en 1952. En 1964, basados en el esquema de
clasificacién de Zeek, Alarcon-Segovia et al® completaron
dicha clasificacion. Shazo describié en 1975 una clasificacion
muy similar a la anterior, pero acuié los términos angeitis
leucocitoclastica y granulomatosis de Wegener?. En 1976,
Gilliam y Smiley anadieron mas subgrupos y resaltaron el

Vaso dominante afectado Vasculitis

Primarias

Secundarias

Vasculitis con afeccion predominante
de grandes vasos

Arteritis de células
gigantes Arteritis de Takayasu
Angeitis aislada del sistema

Infecciones
(p. €j., sifilis)
Aortitis asociada con AR

nervioso central

Vasculitis con afeccion predominante
de vasos de mediano calibre

Poliarteritis
nudosa clasica

Infecciones (como hepatitis B,
endocarditis bacteriana)

Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis con afeccion predominante
de vasos de mediano y pequeno calibre

Vasculitis con afeccion predominante
de vasos de pequeno calibre

Purpura de

Granulomatosis de Wegener LES,
sindrome de Sjogren, poliangeitis
microscopica Esclerodermia y otras
conectivopatias

Schonlein-Henoch

Secundarias a AR, sindrome
de Churg-Strauss

Farmacos e infecciones (p.
€j., VIH)

Farmacos e infecciones (p.
ej., hepatitis B y C)

Crioglobulinemia mixta esencial
Vasculitis urticarial

Angeitis cutanea leucocitoclastica
Enfermedad de Behcet

AR: artritis reumatoide; LES: lupus eritematoso sistémico; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
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Tabla 2

Manifestaciones clinicas de las vasculitis sistémicas sin incluir a las otorrinolaringologicas

Enfermedad

Clinica

Diagnostico

Arteritis de células gigantes

Arteritis de Takayasu

PAN (panarteritis nudosa clasica)

Poliangeitis microscopica

Enfermedad de Kawasaki

Enfermedad de Wegener

Sindrome de Schonlein-Henoch

Crioglobulinemia

Vasculitis urticarial

Angeitis cutanea
leucocitoclastica

Cefalea. Hipersensibilidad del cuero cabelludo
Polimialgia reumatica

Arterias temporales anormales a la exploracion
Claudicacion mandibular

Clinica visual (amaurosis fugax, ceguera)
Astenia, anorexia, perdida de peso, fiebre
Diferencias en la presion arterial

Pulsos ausentes/o disminuidos

Claudicacion de extremidades

Hipertension arterial

Clinica sistémica: astenia y anorexia
Alteraciones cardiacas

Trastornos reumaticos

Neuropatia periférica

Alteraciones digestivas

Nefropatia (glomerulonefritis necrosante focal, etc.)
Clinica sistémica

Lesiones cutaneas (purpura, etc.)

Neuropatia (mononeuritis multiple, etc.)

Fiebre

Clinica pulmonar (hemoptisis)

Fiebre

Clinica cardiovascular (miocarditis, pericarditis,
insuficiencia mitral)

Conjuntivitis bilateral

Exantema

Alteraciones orofaringeas

Adenopatia cervical

Afeccion de vias respiratorias altas (sinusitis,
destruccion de estructuras dseas y cartilaginosas,
inflamacion traqueobronquial)

Afeccion pulmonar (infiltrados intersticiales, nodulos
pulmonares)

Nefropatia (glomerulonefritis necrosante)
Mononeuritis multiple

Clinica cardiaca (insuficiencia cardiiaca)

Purpura palpable. Artralgias y/o artritis

Angina abdominal, sangrado intestinal

Renal: hematuria, proteinuria, glomerulonefritis
mesangial-IgA. Insuficiencia renal (adultos)
Artralgias, purpura intermitente en extremidades
inferiores, afeccion renal, neuropatia periférica
sensitiva, afeccion hepatica, dolor abdominal difuso
por infarto mesentérico, afeccion pulmonar (asma,
hemoptisis), afeccion del SNC (ACV, convulsiones)

Dermatologica: habon o roncha

Ocular: uveitis, epiescleritis

Articular: artralgias o artritis

Pulmonar: disnea por enfisema

Cardiaca: pericarditis, valvulopatia

Dermatologica: purpura palpable

En ocasiones artralgias y sintomas generales: fiebre,
malestar y artralgias

Biopsia de arteria temporal
Elevacion de VSG

Arteriografia:
Aneurismas
Estenosis vasculares
Circulacion colateral
Biopsias:

Piel

Musculo

Nervio periférico

Clinica+radiologia+anatomia
patologica+datos de laboratorio
(PANCA)

Ecocardiograma
Electrocardiograma

Pruebas de laboratorio (VSG,
hipoalbuminemia, proteina C
reactiva elevada)

Sospecha clinica+datos de
laboratorio (cANCA)+histologia
Biopsia cutanea: vasculitis
leucocitoclastica con depositos
de IgA

Crioglobulinas en sangre, biopsia
cutanea (vasculitis
leucocitoclastica),
hipocomplementemia (C4 bajo).
Determinar si hay infeccion por
VHC o VHB

Clinica

A veces asociada a
hipocomplementemia

Biopsia cutanea (vasculitis
leucocitoclastica)

Clinica generalmente limitada a
la piel

Biopsia cutanea (vasculitis
leucocitoclastica)
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Tabla 2 (continuacion)

Enfermedad

Clinica

Diagnéstico

Enfermedad de Behget

Sindrome de Cogan

Artritis reumatoide

Lupus eritematoso sistémico

Sindrome de Sjogren

Aftosis recurrente

Uveitis anterior

Aftosis genital

Alteraciones cutaneas (eritema nudoso, patergia
positiva)

Alteraciones articulares (sinovitis, artritis)

Afeccion del SNC

Queratitis intersticial

Alteraciones audiovestibulares

Alteraciones cardiacas (aortitis, infarto)

Afeccion articular (poliartralgias, artritis)

Clinica neurologica

Clinica articular (poliartritis aditiva y simétrica con
afeccion de muiecas y pequenas articulaciones de las
manos Yy los pies) Manifestaciones extraarticulares
(p. €j., nodulos reumatoideos, pleuritis, pericarditis,
episcleritis)

Fiebre, astenia, anorexia

Clinica articular (artromialgias, artritis)

Clinica cutanea (eritema malar, papulas eritematosas,
lesiones de lupus discoide, fotosensibilidad, alopecia)
Afeccion pleuropulmonar (pleuritis, neumonitis).
Alteraciones cardiacas (pericarditis). Clinica
neuropsiquiatrica

Nefropatia (glomerulonefritis proliferativa difusa,
proliferativa focal, membranosa)

Sequedad ocular (queratoconjuntivitis seca)
Xerostomia (caries, queilitis)

Criterios clinicos (Grupo
Internacional de Estudio para la
Enfermedad de Behget)

Clinica: queratitis
intersticial+hipoacusia
neurosensorial

Clinica (criterios de la American
College of Rheumatology)
Anticuerpos contra el péptido
citrulinado ciclicos positivos

Clinica+laboratorio (ANA, anti-
ADN, Anti-Sm,
hipocomplementemia,
leucocitopenia, linfocitopenia,
anemia hemolitica
autoinmunitaria,
trombocitopenia)

Clinica
Prueba de Schirmer

Artralgias

Biopsia de glandula salival menor
ANA; Anti-SSA/Ro, Anti-SSB/La
Crioglobulinas positivas

ACV: accidente cerebrovascular; ANA: anticuerpos antinucleares; SNC: sistema nervioso central; VAS: vias aéreas superiores; VHB: virus
de la hepatitis B; VHC: virus de la hepatitis C; VSG: velocidad de sedimentacion globular.

importante solapamiento del tamafo de las arterias
afectadas en los distintos tipos de vasculitis sistémicas’.
En 1978, Fauci et al” propusieron una clasificacion que tuvo
vigencia durante mas de una década.

En la década de los ochenta, Lie' realizé un nuevo intento
de clasificacion de las vasculitis sistémicas, separando
inicialmente las vasculitis en infecciosas y no infecciosas.

En 1990, un subcomité del American College of Rheuma-
tology (ACR) desarrollé unos criterios de clasificacion de
siete vasculitis sistémicas®. La intencion de ese subcomité
fue estandarizar definiciones clinicas para su uso en estudios
de investigacion epidemioldgica o terapéutica. El método
comprendia la identificacion de un grupo de hallazgos
clinicos que se manifestaban con gran frecuencia en cada
tipo individual de vasculitis en cuestion (criterios de
clasificacion), que indicarian que dicha vasculitis se habia
producido (sensibilidad) o excluiria otras (especificidad). La
sensibilidad y la especificidad de estos criterios nunca
llegaron a ser del 100% en ninguna de las siete vasculitis’.

En 1994, Jeannette et al'® intentaron establecer un
sistema de nomenclatura de las vasculitis estandarizado

conocido como Consenso Internacional de Chapel Hill. En
su intento, ademas de definir las caracteristicas clinicas y
los criterios de laboratorio para la definicion y el diagnostico
de diez vasculitis, los autores las clasificaron en tres
grandes grupos: vasculitis de gran tamafo o gran
calibre, vasculitis de tamano mediano y vasculitis de vasos
pequenos.

Siguiendo las clasificaciones previamente expuestas se
propone un sistema de clasificacion de la vasculitis en
funcién del tamario de los vasos afectados (tabla 1)'".

Para el diagnostico de la vasculitis primaria, ademas de
los criterios de clasificacion de la ACR® y el Consenso
Internacional de Chapel Hill'® sobre la nomenclatura de
la vasculitis sistémica, cada una de las entidades
descritas presentan manifestaciones clinicas caracteristicas
(tabla 2). Para considerar que un paciente presenta
una vasculitis secundaria, ésta debe ocurrir en un
contexto adecuadamente definido segin los criterios
propios de la entidad con la que se relaciona, asi como
demostrar la vasculitis en la biopsia de alguno de los tejidos
afectos.
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Alteraciones del oido interno en las vasculitis

El oido interno puede estar involucrado en enfermedades
autoinmunitariass especificas de 6rgano, como la enferme-
dad autoinmunitaria del oido interno descrita por McCabe en
1979'213y ademas puede ser el 6rgano diana en diversas
enfermedades sistémicas no especificas de odrgano. Entre
éstas, unas son consecuencia de una lesion autoinmunitaria
directa y otras, de un daho vascular que, a su vez, puede
ser primario o secundario a infecciones o colagenopatias
(tabla 1). Las vasculitis sistémicas pertenecen al grupo de
enfermedades cuyo principal factor etiopatogénico es el
dano vascular.

Por otro lado, independientemente de la etiopatogenia de
las diferentes enfermedades que afectan al oido interno, los
hallazgos histopatologicos son idénticos e incluyen'™
degeneracion y destruccion del receptor periférico; infil-
trado difuso y segmentario de linfocitos, células plasmaticas
y macrofagos; proliferacion de tejido fibroso, y diversos
grados de osificacion del oido interno.

Hidrops endolinfatico

A continuacién comentamos los estudios que hasta la fecha
han relacionado vasculitis con manifestaciones auditivas y/o
vestibulares. En la tabla 3 se presentan las diferentes
manifestaciones audiovestibulares descritas en funcion de la
clasificacion de la vasculitis.

La arteritis de células gigantes (ACG) es una enfermedad
multisistémica de etiologia desconocida que ocurre en
personas mayores de 50 afos y predomina en mujeres;
generalmente se acompana de elevacién de la velocidad de
sedimentacion globular. Es una vasculitis que afecta a vasos
de mediano vy, sobre todo, gran calibre que se caracteriza
por la afecci6on granulomatosa de la aorta y sus ramas
mayores, con predisposicion a la afeccion del territorio
craneal, tanto de ramas arteriales derivadas de la carotida
externa, que justifican la tipica cefalea, como de la carétida
interna, que dan lugar a la temida ceguera, bien por
afeccion de las arterias ciliares posteriores, bien de la
arteria central de la retina. La ACG suele presentarse con
cefalea pulsatil temporoparietal, diferente de la habitual,
que a menudo se acompana de polimialgia reumatica y, en
menor proporcion, de claudicacion mandibular, amaurosis
fugax, ceguera o ictus predominantemente en el territorio
vertebrobasilar'>~'8,

El diagnéstico definitivo lo da una biopsia de la arteria
temporal que demuestre rotura de la lamina elastica interna
con infiltrado inflamatorio linfocitario y células gigantes
multinucleadas en un 50% de los casos'® (fig. 2).

En las ultimas cuatro décadas se ha observado un aumento
significativo del nimero de casos diagnosticados de ACG.
Este incremento no sé6lo se ha encontrado en areas donde la
ACG es muy comiin®®, sino también donde la incidencia era
baja?'"23. Este hecho se puede justificar por un mayor
conocimiento de la enfermedad. En nuestra poblacion de
Lugo mayor de 50 afos, la incidencia de ACG ajustada por
edad y sexo es de 10/100.000 habitantes/ano, pero en el
grupo de pacientes entre 70 y 79 afos alcanza a 23/100.000
habitantes/afo?*%.

En un estudio prospectivo sobre 44 pacientes con ACGy 10
con polimialgia reumatica aislada de nuestra poblacion de
Lugo, se confirmo la presencia de alteraciones audiovesti-
bulares exclusivamente en el grupo de pacientes con ACG,
que se modificaron con el correr del tiempo y mejoraron en
la mayor parte de los pacientes tras instaurar tratamiento
con esteroides?®. En este sentido, el 90% de los pacientes
con ACG presentaron alteraciones de la funcion vestibular
periférica en el momento del diagnostico, que solo
permanecieron en el 29% de los casos a los 3 meses de
realizada la primera valoracién audiovestibular, coincidien-
do con el inicio del tratamiento con esteroides. La
alteracion vestibular mas significativa detectada a los 3
meses fue nistagmo horizontal parético en la prueba de
agitacion cefalica. Por otro lado, la hipoacusia neurosenso-
rial también mejor6 a los 3 meses tras el tratamiento con
esteroides en el 27% de los pacientes?®. Ademas, en nuestra
poblacion encontramos una estrecha relacion entre la ACG y
el vértigo posicional paroxistico benigno del canal semicir-
cular posterior?’.

La polimialgia reumatica se caracteriza por dolor en
la cintura escapular y aspectos proximales de los hombros,
la cintura pelviana y aspectos proximales de las extremida-
des inferiores y en la region cervical junto con rigidez
matinal de mas de 1 h; puede estar presente en alrededor de
un 40% de los pacientes con ACG'. Sin embargo,
la polimialgia reumatica puede ser una entidad aislada'®
o la forma de comienzo de una ACG que inicialmente no
presenta datos de afeccion craneal ni otro tipo de sintoma
isquémico haga pensar en una ACGZ2. Por ello, la deteccion
de anormalidades audiovestibulares en uno de nuestros
pacientes que inicialmente sblo presentaba clinica de
polimialgia reumatica fue de especial importancia. El
paciente no tenia inicialmente la afeccion vascular isquémi-
ca tipica de ACG, pero en el seguimiento mostro las tipicas
manifestaciones atribuibles a ésta®®.

La arteritis de Takayasu es una vasculitis cronica de
etiologia desconocida que afecta a la aorta, sus ramas
principales, la arteria pulmonar y las arterias coronarias;
ocasiona cefalea, ausencia de pulsos arteriales, insuficiencia
cardiaca, hipertension renovascular e isquemia ocular y
cerebral. Al contrario que la ACG, la arteritis de Takayasu
afecta fundamentalmente a personas jovenes, sobre
todo a mujeres entre 15 y 25 afos, mas cominmente en
poblacién asiatica o de Centroamérica?®. En esta vasculitis
que afecta a los grandes vasos, se ha descrito a un
paciente que se present6 con sordera subita y disminucion
del pulso en la arteria radial, y se constatdé el
empeoramiento en la audicion al retirar los esteroides
administrados por via parenteral, asi como su mejoria al
reintroducirlos®.

Son de gran interés los estudios histopatologicos del
hueso temporal en pacientes con vasculitis sistémicas.
Entre ellos debemos destacar los publicados de pacientes
diagnosticados de poliarteritis nudosa (PAN). En un paciente
cuya primera manifestacion de la enfermedad fue una
sordera subita unilateral y vértigo, el estudio histopatologi-
co del hueso temporal mostré afeccion coclear bilateral en
forma de pérdida del 6rgano de Corti en varias porciones
de la coclea, ausencia de la membrana tectoria y atrofia de
la estria vascular, mientras que no se apreciaron alteracio-
nes histopatologicas vestibulares®'. En otra paciente con



438

J.C. Amor Dorado et al

Tabla 3

Manifestaciones audiovestibulares en las vasculitis sistémicas

Manifestaciones auditivas

Manifestaciones
vestibulares

Vasculitis primaria
Con afeccion predominante de grandes vasos
Arteritis de células gigantes

Arteritis de Takayasu

Con afeccion predominante de vasos de mediano calibre

PAN clasica
Enfermedad de Kawasaki
de transmision

Hipoacusia neurosensorial reversible, hipoacusia
subita, acufenos

Hipoacusia subita reversible

Hipoacusia neurosensorial, hipoacusia sibita
Hipoacusia neurosensorial reversible, hipoacusia

Hipofuncion vestibular,
VPPB (CSP > CSH),
vertigo

No descritas

Vértigo
No descritas

Con afeccion predominante de vasos de mediano y pequeio calibre

Granulomatosis de Wegener Otitis media serosa, otitis media cronica,
hipoacusia de transmision, hipoacusia subita,
hipoacusia neurosensorial, acufenos

Otitis media serosa, otitis media supurada,
hipoacusia neurosensorial

Hipoacusia neurosensorial, hipoacusia subita

Sindrome de Churg-Strauss

Poliangeitis microscopica

Con afeccion predominante de vasos de pequeiio calibre
Purpura de Schonlein-Henoch No descritas
Vasculitis crioglobulinémica No descritas

esencial
Urticaria vasculitica
Angeitis leucocitoclastica cutanea

Vasculitis secundaria

No descritas
No descritas

Con afeccion predominante de vasos de mediano y de pequefio calibre

Artritis reumatoide Hipoacusia subita, hipoacusia neurosensorial,
hipoacusia de transmision
Hipoacusia neurosensorial simétrica y bilateral
VPPB (CSH > CSP) sindrome vestibular periférico

Esclerodermia

Vértigo, nistagmo
central y periférico

No descritas

Vértigo

No descritas
No descritas

No descritas
No descritas

No descritas

Lupus eritematoso sistémico
Sindrome de Sjogren

Con afeccion predominante de vasos
de pequeno calibre
Enfermedad de Behcet

Otras vasculitis
Sindrome de Cogan
Policondritis recidivante

Hipoacusia neurosensorial, hipoacusia subita
Hipoacusia neurosensorial, hipoacusia subita

Hipoacusia neurosensorial, hipoacusia stbita

Hipoacusia neurosensorial, acufenos
Hipoacusia neurosensorial, acufenos

No descritas
No descritas

Sindrome vestibular
periférico y central

Vértigo
Sindrome vestibular
periférico

CSH: canal semicircular horizontal; CSP: canal semicircular posterior; PAN: panarteritis nudosa; VPPB: vértigo posicional paroxistico

benigno.

diagnostico de PAN e hipoacusia profunda unilateral y
vertigo, se constato en el estudio histopatologico vasculitis
en la arteria auditiva interna que se acompafhaba de
osificacion de la coclea y del sistema vestibular, asi como
hidropesia endolinfatica en la rampa basal de la coclea®.
También se ha descrito en la PAN la pérdida de células
sensoriales y neuronas en las maculas de los canales
semicirculares, el utriculo y el saculo®. La mayoria de

los casos publicados con diagnéstico de PAN cumplieron los
criterios de la Conferencia de Consenso de Chapel Hill
relativos a la poliangeitis microscopica'®. Recientemente se
ha descrito la posibilidad de conseguir la recuperacion
auditiva mediante implante coclear en un paciente diag-
nosticado de PAN por biopsia. Esto refuerza la impresion de
que la lesion se localiza a nivel coclear. En este grupo de
pacientes con PAN e hipoacusia profunda bilateral, ésta
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Figura 2 Arteria temporal en la que se aprecia rotura de la
lamina elastica interna, infiltrado inflamatorio cronico difuso y
alguna célula gigante multinucleada, caracteristicas de arteritis
de células gigantes.

pueda ser secundaria a una isquemia laberintica por un
fendmeno vasculitico.

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis
necrosante difusa que involucra a vasos de mediano calibre,
y es casi constante la lesion de las arterias coronarias y de
las grandes arterias no intraparenquimatosa. El 85% de los
pacientes con EK son nifios menores de 5 anos en los que la
enfermedad se presenta de manera esporadica o en forma
de pequenos brotes epidémicos. Predomina en varones
(1,5:1) y, aunque es mas frecuente en Japon, la enfermedad
se ha diagnosticado en mas de 40 paises>>. En un estudio
sobre 62 pacientes diagnosticados de EK, se describio
hipoacusia neurosensorial en la fase aguda de la enfermedad
en el 30% e hipoacusia conductiva en el 9%. En la exploracion
de la funcion auditiva superada la fase aguda, la hipoacusia
neurosensorial persistio en el 5,5% de los pacientes, de tal
forma que se confirmé su caracter parcialmente reversible
con el tratamiento con esteroides®.

La granulomatosis de Wegener se define como una
inflamacion granulomatosa que afecta a las vias aéreas
combinada con una vasculitis necrosante de pequenos y
medianos vasos junto con glomerulonefritis y positividad
para cANCA. Ademas de la conocida hipoacusia secundaria
a una obstruccion de la trompa de Eustaquio por granulomas
en la nasofaringe, en una serie sobre 21 pacientes se
describe hipoacusia subita y acufenos2. Se observé hipoa-
cusia neurosensorial bilateral en 12 de 13 pacientes con
sintomas auditivos en una serie de 19 pacientes diagnosti-
cados de enfermedad de Wegener mediante biopsia®®. En
algunos pacientes también se describieron manifestaciones
clinicas vestibulares, tales como vértigo y nistagmo
periférico.

La vasculitis alérgica granulomatosa de Churg-Strauss se
caracteriza por granulomas en las vias respiratorias supe-
riores, con infiltracion eosinofilica y vasculitis sistémica en
vasos de mediano y pequeno calibre junto con antecedentes
de asma, eosinofilia circulante y elevadas concentraciones
de 1gE¥. Se la ha relacionado con otitis seromucosa, otitis
media aguda e hipoacusia neurosensorial progresiva en el
9,5% de los pacientes, que mejoro o se estabilizd después de
la administracién de esteroides e inmunosupresores*!.

La enfermedad de Behcet es una afeccion multisistémica,
cronica y recidivante, que casi siempre se presenta con aftas

orales y, en frecuencia variable, aftas genitales, uveitis,
lesiones cutaneas y clinica neuroldgica, vascular y gastroin-
testinal*?, cuyo sustrato patolégico es una vasculitis
leucocitoclastica o linfocitica, preferentemente de capila-
res y vénulas. Se han descrito manifestaciones auditivas
en forma de sordera subita, ademas de vértigo durante
la evolucion de la enfermedad, asi como en las
recaidas**4. En un 30% de 62 pacientes diagnosticados de
enfermedad de Behget se describe hipoacusia neurosenso-
rial de localizacion coclear y en el 40%, sindrome vestibular
central®.

En el sindrome de Cogan, que se caracteriza por
hipoacusia fluctuante, acufenos, vértigo sibito espontaneo
y queratitis intersticial, también se ha descrito una
importante alteracion en la funcion auditiva y vestibular.
Sin embargo, el dano descrito es tan severo que no parece
ser el resultado de una verdadera vasculitis, sino mas bien
de una laberintitis primaria®.

La artritis reumatoide es una enfermedad inflamatoria
cronica y multisistémica caracterizada por una sinovitis
inflamatoria persistente que afecta habitualmente a las
articulaciones periféricas de forma simétrica, de predominio
en mufecas, metacarpofalangicas e interfalangicas proxi-
males de las manos, los codos y las rodillas y metatarso-
falangicas de los pies. Es mas frecuente en mujeres v,
aunque su etiologia es desconocida, hay predisposicion
genética, como muestran la tendencia a la agregacion
familiar, la elevada concordancia para la artritis reumatoide
en los gemelos monocigoéticos y la asociacion con genes
dentro del complejo mayor de histocompatibilidad, en
especial con ciertos alelos que comparten una secuencia
comun de aminoacidos dentro de la region hipervariable de
la cadena HLA-DRB1, llamada epitopo compartido*’. Un
estudio ha relacionado la hipoacusia subita, en pacientes
con AR, con un proceso vasculitico subyacente que afectaria
al octavo par craneal®®.

En la poblacién de Lugo, al igual que en poblacion
anglosajona, se ha visto una asociacion de la artritis
reumatoide con alelos HLA-DR4, es especial con HLA-
DRB1*0401 y *0404. Estos alelos se han mostrado también
como marcadores de dafo vascular en pacientes con artritis
reumatoide de Lugo, ya que los pacientes que tienen dichos
alelos tienen mayor riesgo de disfuncion vascular endote-
lial**, un marcador de aterosclerosis en fase precoz, y un
aumento del riesgo de eventos cardiovasculares°.

Es interesante que, en una serie de 33 pacientes
diagnosticados de hipoacusia sUbita idiopatica en nuestra
poblacion de Lugo, también observamos una asociacion del
HLA-DR4 con una mayor predisposicion a padecer la
enfermedad, asi como un peor pronostico de recuperacion
con el tratamiento con esteroides®. En concordancia con
ello, en pacientes con artritis reumatoide se ha descrito una
mayor predisposicion a hipoacusia neurosensorial que en el
grupo control. En concreto, en una serie de 194 pacientes
diagnosticados de artritis reumatoide se describi6 hipoacu-
sia neurosensorial en el 39%%2. La coincidencia de hallazgos
que implican alelos HLA-DR4 con una mayor severidad de la
artritis reumatoide® y su asociacién con mayor riesgo de
dafio vascular en esta enfermedad*®:>°, junto con el hallazgo
de un mayor riesgo de sordera subita con peor pronoéstico
funcional en personas que presentan HLA-DR4>!, podria
indicar que estos alelos serian verdaderos marcadores de
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dano vascular endotelial independientemente del tipo de
enfermedad subyacente.

En el grupo de las colagenosis se incluye la esclerodermia
o esclerosis sistémica. La esclerosis sistémica es una
enfermedad caracterizada por el depoésito excesivo de
tejido conjuntivo y de proteinas de la matriz extracelular
en diferentes organos y tejidos, que es mas comin en
mujeres. Su etiologia es desconocida, pero se sabe que
estan implicados en ella trastornos en la sintesis de
colageno, alteraciones vasculares y anomalias del sistema
inmunitario. Se han establecido dos formas clinicas:
la variante limitada y la difusa. En la forma limitada
predomina el fendémeno de Raynaud y datos clinicos
definidos dentro del sindrome de CREST (calcinosis,
fenémeno de Raynaud, esclerodactilia, alteraciones esofagi-
cas y telangiectasias), mayor riesgo de hipertension
pulmonar y presencia de anticuerpos antinucleares positivos
anticentromero B positivos, asi como la afeccion cutanea
distal en las extremidades®. En la forma difusa predomina
la afeccion cutanea proximal y una mayor lesion en 6rganos
internos que acarrea mayor riesgo de fibrosis pulmonar y
crisis de esclerodermia renal asociandose de forma mas
tipica a anticuerpos anti-SCL70 positivos>>.

Recientemente, en la poblacion de Lugo, hemos descrito
alteraciones auditivas, vestibulares y del control postural
del equilibrio estatico en la esclerosis sistémica, tanto en las
formas limitadas como en las difusas, y su etiopatogenia
probablemente sea vasculitica, pero sin poder descartar
un mecanismo autoinmune directo en el oido interno. En
este grupo de pacientes estudiados en nuestra poblacion,
destacan la hipoacusia neurosensorial simétrica y bilateral,
la hipofuncion vestibular en la prueba calérica y las
alteraciones en las pruebas de agitacion cefalica y en la
maniobra oculocefalica®. También describimos una estre-
cha asociacion con vértigo posicional paroxistico benigno. En
el estudio del control postural mediante Clinical Test of
Sensory Interaction on Balance (CTSIB), encontramos pre-
dominio de los patrones vestibulares, es decir, la dificultad
para mantener el equilibrio en las condiciones 5 y 6 de la
citada prueba. Estos hallazgos muestran, por primera vez
en pacientes con esclerosis sistémica, una lesion auditiva y
vestibular periférica®>.

El lupus eritematoso sistémico (LES) es el prototipo de
enfermedad autoinmunitaria que afecta principalmente a
mujeres entre los 15 y 50 afos y también es causa
de vasculitis secundaria®®. Con relativa frecuencia, en este
grupo de pacientes con LES se ha observado una hipoacusia
neurosensorial en cuya patogenia se han involucrado tanto
mecanismos autoinmunitarios como vasculiticos>’.

En la policondritis recidivante, enfermedad autoinmuni-
taria que afecta al cartilago del pabellén auricular de forma
unilateral o bilateral, la nariz y la traquea, se ha descrito
hipoacusia y vértigo de probable origen isquémico, cuya
fisiopatologia ha sido explicada presumiendo la existencia
de una vasculitis de la arteria laberintica y sus ramas>c.

Otra enfermedad que implica clinica audiovestibular y
vasculitis es el sindrome de Sjogren. Se trata de una
enfermedad autoinmunitaria crénica y lentamente progre-
siva caracterizada por una infiltracion linfocitaria de las
glandulas exocrinas, asi como hiperreactividad vy
proliferacion de linfocitos B que acaba produciendo
xerostomia y sequedad ocular. Puede ser primario o

secundario, en cuyo caso se acompafa de otra enfermedad
autoinmunitaria con clinica sistémica, como ocurre en

el 30% de los pacientes. Afecta fundamentalmente a
mujeres entre 40 y 50 afnos. Al igual que el LES, el sindrome
de Sjogren también es causa de vasculitis secundaria®®. En
14 de 30 pacientes con sindrome de Sjogren se ha descrito
hipoacusia neurosensorial concomitante a anticuerpos anti-
cardiolipinicos®®. También se ha descrito una hipoacusia
subita como forma de presentacion inicial y excepcional en
un caso de sindrome de Sjogren®®.

En cuanto a los marcadores serologicos que podrian
ayudar al diagnostico de enfermedades que implican dafo
vascular, algunos estudios senalan a un posible papel
etiopatogénico de los anticuerpos contra células endotelia-
les (AECA). Se los podria considerar marcadores de dafo
vascular inmunomediado en las vasculitis, asi como en la
hipoacusia subita, donde algunos les asignan una implicacion
directa en su fisiopatologia®'*®2. Sin embargo, en nuestra
poblacion no hemos podido confirmar el papel etiopatogéni-
co o diagnéstico de los AECA en pacientes diagnosticados
de ACG mediante biopsia de la arteria temporal en los que se
habian confirmado las alteraciones de la funcién vestibular
e hipoacusia neurosensorial®.

Hasta el momento, que sepamos, no existe ningln
marcador especifico que respalde el diagnéstico de enfer-
medad inmunomediada del oido interno. Debemos sospe-
charlo basandonos en la combinacion de una clinica
compatible junto con los hallazgos derivados de la
realizacion de las pruebas auditivas, vestibulares y de
laboratorio especificas para cada enfermedad.

Conclusiones

Las vasculitis son un grupo heterogéneo de enfermedades en
las que los sintomas audiovestibulares son relativamente
mas frecuentes de lo que en un principio se consideraba,
tanto al comienzo de la vasculitis como en la evolucion del
proceso.

Los estudios confirman que la busqueda de alteraciones
en las pruebas auditivas y vestibulares demuestra las
alteraciones tanto periféricas como centrales.

Ademas, las alteraciones audiovestibulares podrian
explicarse por un mecanismo isquémico mediado
por el fendomeno vasculitico inflamatorio, pero no se puede
descartar en algunas enfermedades el papel de un meca-
nismo autoinmune directo en el oido interno.
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