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RESUMEN

La enfermedad autoinmune del oido interno se presenta como una pérdida auditiva bilateral progresiva,
no siempre simétrica, con posible tinnitus, vértigo y plenitud aural. Puede ser primaria, cuando solo afecta
a las células del oido interno, o secundaria, asociada a enfermedades autoinmunes sistémicas.
Presentamos el caso de un nifio de 11 afios con morfeay disminucién auditiva, finalmente diagnosticado
con enfermedad autoinmune del oido interno. No hay reportes previos de esta asociacion en la infancia. La
literatura sobre enfermedad autoinmune del oido interno en nifios es limitada, lo que resalta la necesidad
de mas estudios para mejorar su diagnéstico y tratamiento, evitando secuelas a largo plazo.
© 2025 Sociedad Espaiiola de Reumatologia (SER), Colegio Mexicano de Reumatologia (CMR) y
Elsevier Espaiia, S.L.U. Se reservan todos los derechos, incluidos los de mineria de texto y datos,
entrenamiento de IA y tecnologias similares.

Autoimmune inner ear disease and localized scleroderma in childhood: A case
report

ABSTRACT

Autoimmune inner ear disease is frequently characterized by progressive bilateral hearing loss, which is
not necessarily symmetrical. Vertigo, aural fullness, and tinnitus may also accompany it. There are 2 ways
that the inner ear might be impacted: either as a primary disorder when the immune response directly
attacks inner ear cells or as a secondary symptom of a systemic autoimmune disease.

We describe the case of an 11-year-old boy with morphea, who was diagnosed with autoimmune inner
ear disease after he developed hearing loss. This relationship in children has not yet been documented in
any prior reports. To improve diagnosis, management, and treatment and avoid long-term consequences,
further research is required.
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Introduccién

La enfermedad autoinmune del oido interno (EAIE) se define
como una pérdida auditiva neurosensorial bilateral, progresiva y
no siempre simétrica, que se desarrolla durante 3 a 90 dias. Esta se
clasifica como primaria cuando el oido interno es el Ginico 6rgano
afectado y los anticuerpos se dirigen contra antigenos especificos
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del saculo, utriculo y saco endolinfatico, o secundaria, que ocurre
como consecuencia de una enfermedad autoinmune sistémica y
representa el 15 al 30% de los casos. La incidencia anual estimada
esde 5 casos por 100.000 habitantes, con una prevalencia de 45.000
personas afectadas en Estados Unidos. Se considera que la EAIE
es responsable de menos del 1% de los casos de pérdida auditiva
neurosensorial bilateral, por lo que representa un reto diagnéstico,
especialmente en la poblacién infantil, donde su prevalencia no se
ha establecido con claridad’.

La esclerodermia localizada o morfea es un desorden infla-
matorio del tejido conectivo que se caracteriza por una atrofia
epidérmica y un engrosamiento e induracion de la dermis, secun-
daria al excesivo depésito de colageno. La morfea ocurre mas
frecuentemente en la poblacién pediatrica, caracterizada por par-
ches inflamatorios de piel engrosada en la regién de la cabeza, el
cuello y las extremidades, de diferente forma y tamafo. En este
articulo se reporta el caso de un paciente de 11 afios con antece-
dente de morfea, con posterior desarrollo de EAIE y que, segtn la
biisqueda de Ia literatura realizada, es el primer caso en poblacién
pediatrica en la que coexisten estas 2 enfermedades?.

Presentacion de caso

Paciente masculino de 11 afios de edad, procedente y natural
de Bogotd, Colombia, con diagnéstico de morfea lineal en golpe de
sable en hemicraneo izquierdo desde 2017. Por dermatologia, en
manejo inicial con esteroides tépicos; en 2019 es valorado por pri-
mera vez por el servicio de reumatologia de nuestra institucién.
Se inici6 manejo sistémico con esteroides como terapia puente y
metotrexato, con mejoria en las dreas afectadas. Tras 48 meses en
remisién, se inicié el descenso de metotrexato en julio de 2021,
logrando la remisién sin medicacion.

En mayo de 2022, durante control de reumatologia, se evidenci6
asimetria en hemicara derecha, por lo cual se realiz6 resonancia
magnética cerebral, la cual no mostré cambios agudos. El servicio de
neurologia pediatrica consideré que, a pesar de la asimetria facial,
no habia hallazgos que evidenciaran afectacion sistémica. Casi un
afio después, en marzo del 2023, la madre manifiesta alteracion en
la audicién.

Luego de una pérdida de seguimiento del paciente, reingresaala
consulta en enero del 2024, con deterioro auditivo con uso de dis-
positivo externo. En ese momento, cursaba con lesién establecida
enregidn parietooccipital izquierday drea de hiperpigmentacién en
region frontoparietal, sin datos de actividad de morfea, en remisién
desde febrero de 2019. Se revisa la historia clinica con potencia-
les auditivos de marzo del 2023, los cuales reportaron en el oido
derecho una onda V a 55dB NHL y en el oido izquierdo una onda
V a 60dB NHL, evidenciando un compromiso electrofisiolégico de
grado moderado bilateral. Ante estos hallazgos, el servicio de otorri-
nolaringologia consideré que se trata de una hipoacusia secundaria
a ototoxicidad por metotrexato.

Por reumatologia, se plantea como diagnéstico una hipoacusia
autoinmune y se descarta toxicidad por metotrexato. Se solici-
taron estudios con anticuerpos anticocleares positivos (anti-P68)
mediante técnica de inmunoblot, y los niveles de metotrexato fue-
ron casi indetectables (0,01 nmol/L), sin relacién con toxicidad,
confirmando el diagnéstico de EAIE. Se inicia manejo con esteroides
orales mas azatioprina.

Aporta audiometria de diciembre del 2023 pretratamiento,
con hipoacusia sensorial que se presenta de manera leve a
500Hz y moderada de 1.000 a 8.000 Hz, afectando ambos oidos,
con una discriminacién del 100% a 80dB de forma bilateral.
Actualmente, el paciente refiere mejoria de la audicién y se
encuentra en manejo multidisciplinario por otorrinolaringologia y
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reumatologia con esteroides orales, asociados a azatioprina. Se pro-
grama para infiltracién intratimpanica de esteroides.

Discusion

En este articulo presentamos el primer caso reportado, segiin
la bisqueda exhaustiva de la literatura, de un paciente pediatrico
con morfea y EAIE. Dentro de las enfermedades autoinmunes que
se han relacionado con la EAIE se encuentran dolencias como vas-
culitis, artritis reumatoide, sindrome de Cogan, lupus eritematoso
sistémico, vitiligo, incluso la enfermedad de Kawasaki, entre otras,
si bien no se ha descrito la asociacion entre la esclerodermia locali-
zaday la EAIE. Por eso, en un paciente que ya tiene una enfermedad
autoinmune, no se puede evitar hacer una asociacién?.

Nuestro paciente presenta morfea limitada facial (golpe de
sable), y aunque las manifestaciones de esta enfermedad son
predominantemente cutaneas, también se han documentado
afectaciones sistémicas, como alteraciones musculoesqueléticas,
siendo estas las mas comunes. Adicionalmente se ha descrito que
los pacientes con lesiones en la cabeza tienen un mayor riesgo de
desarrollar alteraciones neurolégicas como convulsiones, cefalea,
encefalitis y déficit cognitivo. Otras manifestaciones son problemas
neuropsiquiatricos y paralisis de nervios craneales®.

Aunque en ambas enfermedades se presenta una respuesta
inmune exagerada, su fisiopatologia es diferente. En la morfo-
logia ciertos estimulos desencadenan desregulaciones vasculares
e inmunes en pacientes con predisposicién genética. Se ha evi-
denciado particularmente activacién de células T y liberacién de
citocinas asociadas con interfer6n gamma, desencadenando vias
profibréticas e inflamatorias que resultan en un exceso de produc-
cién de colageno?. En cambio, en la EAIE hay una reaccién cruzada
en la que anticuerpos o «rogue T cells» causan dafio accidental al
oido interno, el cual comparte antigenos con virus y bacterias’.

En el caso, durante el seguimiento al paciente, se realiza
una audiometria que evidencia deterioro auditivo, esto posterior-
mente es estudiado con una prueba de potenciales evocados cuyo
resultado es anormal y evidencia pérdida auditiva neurosensorial
bilateral. Al descartar otras causas de hipoacusia, como toxicidad
por metotrexato, se llegé al diagnéstico de EAIE. Esto concuerda con
lo revisado en la literatura, en donde se describe que el diagndstico
se debe basar en la presentacion clinica del paciente, la exclusién de
otras causas de hipoacusia neurosensorial y una respuesta positiva
a la terapia inmunosupresora®. Con respecto a pruebas serolégi-
cas diagndsticas, se han visto asociaciones entre EAIE y HSP70, un
posible marcador serolégico diagnéstico en estudio’->. Otros posi-
bles biomarcadores incluyen la proteina POy anticuerpos anticélula
endotelial, sin embargo, estos tienen alta sensibilidad pero baja
especificidad, por lo que el diagnéstico de la EAIE sigue siendo
un reto y recae en la exclusién de otras etiologias'. Aunque no se
encontraron los biomarcadores mencionados anteriormente en el
paciente, si hubo el hallazgo de anticuerpos anticocleares positivos.

De acuerdo con el tratamiento, durante la fase inicial, se ha
visto que hay buena respuesta clinica a los corticosteroides, por
sus propiedades antiinflamatorias y su rol en el proceso reparativo
en la barrera hematolaberintica. Otras opciones terapéuticas son
la infusién transtimpdanica o inmunosupresores no esteroideos'. La
mayoria de los autores describen una variacién del esquema de tra-
tamiento de Rauch, el cual consiste en un curso inicial de esteroides
a altas dosis (prednisona 1 mg/kg/dia) durante 4 semanas, seguido
por una disminucién lenta de 9 semanas hasta una dosis de man-
tenimiento de 10-20 mg/dia' . En el caso de nuestro paciente, este
fue manejado con el esquema de Rauch mencionado anteriormente,
con adecuada modulacién del cuadro clinico.

Adicionalmente, para disminuir el riesgo de recaidas y mejorar
el pronéstico de la enfermedad, se inicié6 manejo inmunosupresor
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con azatioprina y se propuso timpanostomia derecha junto con la
aplicacion de esteroides intratimpdnicos. Saragaydin et al. realiza-
ron un estudio de 12 pacientes con EAIE, quienes fueron tratados
con 1 mg/kg de azatioprina una vez al dia, adicionando 30 mg de
prednisolona cada 48 h durante 4 semanas. Los resultados indican
un aumento significativo en la capacidad de escuchar tonos puros
y en la discriminacién de sonidos, lo cual se puede evidenciar en la
audiometria’.

Otros agentes terapéuticos que se han estudiado en cohor-
tes pequeflas son los anticuerpos monoclonales inhibidores de
TNF gamma (golimumab, infliximab y etanercept), los cuales han
demostrado una mejoria en la audicién®. Asimismo, hay reportes
de caso del uso de abatacept en la esclerodermia localizada®. A su
vez, por la relacion entre la interleucina 1B y EAIE, se ha estudiado
la anakinra, la cual puede ser una medida terapéutica en los pacien-
tes que no responden a esteroides'?. Sin embargo, actualmente no
hay suficiente evidencia para recomendar los agentes biolégicos
mencionados anteriormente.

Esto recalca la importancia de continuar y ampliar estudios en
este marco de accién, para asi poder contar con alternativas a los
esteroides en pacientes con EAIE, los cuales tienen altas tasas de no
respuesta a este manejo de primera linea. Aunque nuestro enfoque
terapéutico ha evidenciado buenos resultados hasta el momento,
se requieren nuevos estudios que amplien el entendimiento de esta
enfermedad y puedan surgir nuevas estrategias terapéuticas opor-
tunas para estos pacientes. De ahi que el manejo de las emociones
sea el reto mas grande que enfrentan los padres, en este tipo de
diagnésticos!©.

Conclusiéon

En este caso se puede ver larelacién intrinseca entre enfermeda-
des autoinmunes sistémicas o localizadas y la EAIE. En la literatura
no se ha descrito la relacién entre la morfea y la EAIE, siendo un
campo de investigacién importante en la poblacién pediatrica. Aun-
que la EAIE no tiene una prevalencia clara en los nifios, la morfea si
se presenta con una mayor incidencia en este grupo etario, por lo
que estudiar la relacién que desencadena la hipoacusia y su trata-
miento es de suma importancia para prevenir secuelas irreversibles
en una poblacién que ha sido poco estudiada hasta el momento.
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