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Streszczenie
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Nagta gtuchota stanowi szczegélnie ztozony problem w praktyce otolaryngologa. W niniejszej pracy przedstawiono
wystapienie nagtego, gtebokiego, obustronnego niedostuchu odbiorczego u 55-letniej kobiety, przewlekle choruja-
cej na uktadowy toczen rumieniowaty, u ktérej stwierdzono obecnos¢ antykoagulantu toczniowego i infekcje wiru-
sowa. Mimo wielokierunkowego leczenia nie uzyskano poprawy stuchu. Oméwiony przypadek przedstawia trudno-
Sci w ustaleniu jednoznacznej etiopatogenezy, ztozonosé obrazu chorobowego, a przez to trudnosci w uzyskaniu
pozytywnego wyniku leczenia niedostuchu w przebiegu uktadowego tocznia rumieniowatego.

Stowa kluczowe: uktadowy toczef rumieniowaty, obustronna nagta gtuchota.

Abstract

Sudden deafness is a particularly complex problem in an otolaryngologist’s practice. In this paper we analysed a case
of sudden, profound, bilateral sensorineural hearing loss in a 55-year-old woman chronically suffering from lupus
erythematosus in whom the presence of lupus anticoagulant and viral infection coexisted. Despite intensive treatment,
improvement was not achieved. The discussed case presents difficulties in determining explicit aetiopathology, the
complexity of the clinical state and resultant difficulties in gaining a positive outcome for hearing loss in SLE treatment.

Key words: systemic lupus erythematosus, bilateral sudden deafness.

Wstep

Nagta gtuchota, mimo licznych badan dotyczacych jej
powstawania, nadal przysparza wielu trudnosci w poste-
powaniu diagnostycznym i leczniczym. Mianem tym
okresla sie wystapienie niedostuchu o wielkosci przynaj-
mniej 30 dB w trzech kolejnych badanych czestotliwo-
Sciach w krotkim czasie, zwykle w ciggu 12 godz.—3 dni.
Przyjmuje sie, ze zapadalnos¢ na te chorobe wynosi 5-20
przypadkéw rocznie na 100 tys. mieszkancow [1]. Zwykle
wystepuje jednostronnie, tylko w ok. 0,4-4,9% przypad-
kéw obustronnie, w tym w potowie jednoczesnie obuusz-
nie [1, 2]. Wsrdd wielu przyczyn mogacych wywotac nagty
niedostuch odbiorczy najczesciej wymienia sie: zaburze-
nia w unaczynieniu ucha wewnetrznego, zmiany zapalne,

zwtaszcza infekcje wirusowe, rzadziej procesy immunolo-
giczne, i uszkodzenia spowodowane hatasem lub przez
leki ototoksyczne.

Przypadki obustronnej nagtej gtuchoty przedstawia-
ne w dostepnym pismiennictwie czesto wigzaty sie ze
zmianami naczyniowymi, wirusowymi lub procesem no-
wotworowym [3-5]. Pacjenci z obustronna nagta gtucho-
ta to osoby starsze, u ktérych wspétistnieja choroby ogol-
noustrojowe, zwtaszcza uktadu sercowo-naczyniowego,
cukrzyca i zaburzenia gospodarki lipidowej, a takze cho-
roby o podtozu autoimmunologicznym [1, 2, 6]. Czesciej
stwierdza sie u nich réwniez przeciwciata przeciwjadro-
we [2, 6]. Prognozy dotyczace poprawy stuchu w nagtych
obustronnych gtuchotach odbiorczych sa czesto niepo-
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myslne. Fetterman i wsp. [2] wskazuja na lepsze rokowa-
nie w obustronnych gtuchotach w poréwnaniu ze zmia-
nami jednostronnymi, natomiast w badaniach innych au-
toréw, ktorzy oceniali liczne grupy chorych, odnotowuje
sie wiekszy ubytek stuchu i gorsza jego poprawe w przy-
padkach obustronnego ubytku [1, 6]. Uwaza sie, ze zale-
dwie w 10-15% przypadkéw nagtej gtuchoty mozna usta-
li¢ jej przyczyne, a wystapienie niedostuchu w przebiegu
okreslonej jednostki chorobowej réwniez nie zawsze jed-
noznacznie pozwala na okreslenie jego etiopatogenezy.

Obecnie podkresla sie czesto autoimmunologiczne tto
niedostuchéw odbiorczych, przy czym moga one wyste-
powac jako osobna jednostka chorobowa lub towarzyszyc¢
innym chorobom ogélnym, takim jak: uktadowy toczen ru-
mieniowaty, twardzina, ziarniniakowatos¢ Wegenera, wrzo-
dziejace zapalenie jelita grubego, reumatoidalne zapale-
nie stawow, guzkowe zapalenie tetnic, zespot Cogana,
Sjogrena i zesztywniajgce zapalenie stawow kregostupa
[7-11]. Uszkodzenie ucha wewnetrznego na tle autoim-
munologicznym charakteryzuje sie szybko postepujacym
niedostuchem odbiorczym, zwykle obustronnym, poczat-
kowo asymetrycznym, czesto fluktuacyjnym, ktéremu mo-
ga towarzyszy¢ zawroty gtowy i szumy uszne. Najczesciej
choroba wystepuje u kobiet w srednim wieku, ale moze
dotykaé osoby w kazdym wieku i obu ptci. Diagnostycz-
ne badania immunologiczne nie daja czesto jednoznacz-
nego wyniku, dlatego w rozpoznaniu bierze sie pod uwa-
ge gtéwnie przebieg kliniczny choroby i poprawe stuchu
po leczeniu przeciwzapalnym i immunosupresyjnym [12].
Klasyfikacja choroby autoimmunologicznej ucha we-
wnetrznego wg Harrisa [12] wyréznia szes¢ jej typdw: cho-
robe narzadowo-swoista dla ucha, niedostuch w przebie-
gu choroby autoimmunologicznej, chorobe Méniere’a,
niedostuch w przebiegu przewlektej choroby zapalnej, ze-
spot Cogana i chorobe imitujgca autoimmunologiczng cho-
robe ucha wewnetrznego.

Uktadowy toczef rumieniowaty (systemic lupus ery-
thematosus — SLE) jest chorobg o niezwykle réznorodnej
symptomatologii i ztozonym obrazie klinicznym, ktéry pro-
wadzi do uszkodzenia réznych narzaddw, szczegblnie sko-
ry, stawow, nerek i uktadu sercowo-naczyniowego. W pa-
togenezie tocznia bierze sie pod uwage zaburzenia
immunologiczne, czynniki genetyczne, hormonalne i in-
fekcyjne. W SLE dochodzi do powstawania w uktadzie kra-
zenia, a nastepnie odktadania sie w narzadach wewnetrz-
nych i skérze komplekséw immunologicznych (immune
complex disease) powodujacych uszkodzenia m.in. naczyn
(vasculitis). W toczniu uktadowym wystepujg liczne prze-
ciwciata, takie jak ANA (dsDNA, ssDNA, Sm, RnP), przeciw
rozpuszczalnym antygenom cytoplazmy (Ro, La) i inne
[13, 14]. W SLE moze takze wystepowac antykoagulant
toczniowy (lupus anticoagulant — LA), ktéry nalezy do gru-
py przeciwciat antyfosfolipidowych, charakterystycznych
dla zespotu antyfosfolipidowego (APS), dawniej okresla-
nego mianem zespotu antykardiolipinowego. Antykoagu-
lant toczniowy powoduje zaburzenia uktadu krzepniecia
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i wigze sie z ryzykiem wystapienia powiktan zakrzepowych
[15-17].

Uwaza sie, ze w przebiegu tocznia rumieniowatego
patologiczne reakcje immunologiczne moga wystepowac
rowniez w obrebie ucha wewnetrznego [18]. Tto autoim-
munologiczne, zmiany o charakterze vasculitis, przed-
wczesne starzenie sie stuchu, dziatanie lekoéw ototoksycz-
nych stanowig potencjalne przyczyny zaburzen stuchu
i uktadu réwnowagi wystepujacych u pacjentéw z tocz-
niem rumieniowatym [19-21].

Celem pracy jest przedstawienie rzadkiego przypad-
ku nagtej obustronnej gtuchoty u chorej ze SLE.

Opis przypadku

Chora, lat 55, zostata przyjeta do Kliniki Otolaryngolo-
gii Uniwersytetu Medycznego w todzi 16 wrzesnia 2005 .
z powodu nagtego pogorszenia stuchu z szumami uszny-
mi od 2 tyg. Negowata wystepowanie zawrotéw gtowy
i zaburzen réwnowagi. W 1994 r. przebyta udar niedo-
krwienny z afazja motoryczna. Uzyskano bardzo dobry
wynik rehabilitacji w zakresie mowy. Pacjentka od po-
nad 20 lat pozostawata pod statg opiekg dermatologicz-
na z powodu SLE z obecnoscig przeciwciat lupus anticoa-
gulant. Od roku nasility sie dolegliwosci bélowe kostne,
stawowe i miesniowe, dlatego wtaczono leczenie immu-
nosupresyjne (azatiopryne 1 x 50 mg p.o., cyklospory-
ne 2 x 100 mg p.o., prednizon), ktére byto Zle tolerowane
przez pacjentke i nie przynosito poprawy. W maju 2005 r.
podczas hospitalizacji wdrozono leczenie pulsami z me-
tyloprednizolonu (1 g jednorazowo na dobe we wlewie do-
zylnym, 3-krotnie co 2. dzien). Po ok. 2 mies. utrzymywa-
nia sie poprawy wystapito zaostrzenie objawéw SLE.
W dniach 12-23 sierpnia 2005 r. chora hospitalizowano
w Klinice Dermatologii Uniwersytetu Medycznego i zasto-
sowano ponownie metyloprednizolon. W czasie pobytu
w szpitalu rozwineta sie infekcja drég oddechowych, kto-
ra rozpoznano (po przekazaniu pacjentki na oddziat pneu-
monologii) jako zapalenie oskrzeli w przebiegu infekcji wi-
rusowej. Po ok. tygodniu po wypisaniu pacjentki z oddziatu
wystapity powyzsze objawy uszne.

Pacjentka nalezy do grupy chorych objetych przez osro-
dek autoréw badaniami majgcymi na celu ocene narza-
du stuchu i uktadu réwnowagi u 0séb ze schorzeniami
autoimmunologicznymi tkanki tacznej, w tym ze SLE. W lip-
cu 2005 r. przeprowadzono u chorej panel badan audiolo-
gicznych. Stwierdzono obustronny odbiorczy ubytek stu-
chu dla czestotliwosci powyzej 2 kHz, pogtebiajacy sie
do 100 dB HL dla czestotliwosci 6 kHz. W audiometrii stow-
nej pacjentka osiggata 100% dyskryminacji mowy (ryc. 1.).
W audiometrii impedancyjnej nie wykazano odchylen
od wartosci prawidtowych. Préba SISI z wynikami 80% dla
ucha prawego i 60% dla ucha lewego oraz badanie stu-
chowych potencjatéw wywotanych z pnia mézgu wska-
zywaty na niedostuch slimakowy. W dniu przyjecia do kli-
niki (16 wrzesnia 2005 r.) w audiometrii tonalnej
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stwierdzono symetryczny niedostuch odbiorczy dla cze-
stotliwosci do 1 kHz $rednio na poziomie 60 dB HL, dla
wyzszych czestotliwosci obustronng gtuchote, z pogor-
szeniem dyskryminacji mowy do 30% dla ucha prawego
i 5% dla ucha lewego (ryc. 2.). Audiometria impedancyjna
i badanie otoskopowe potwierdzaty prawidtowy stan ucha
srodkowego. W badaniu uktadu przedsionkowego
(elektronystagmografii — ENG) stwierdzono cechy uszko-
dzenia osrodkowego. W wykonanych badaniach labora-
toryjnych stezenia glukozy, mocznika, kwasu moczowe-
go, kreatyniny, bilirubiny catkowitej, transferazy
asparaginianowej (asparagine transferase — AST), alani-
nowej (alanine transferase — ALT) byty prawidtowe z wy-
jatkiem matych wartosci potasu (3,59 mmol/l). W bada-
niach dodatkowych obserwowano ponadto wzrost
wartosci znormalizowanego wskaznika aktywnosci pro-
trombiny (international normalized ratio — INR) (4,45),
zmniejszenie wskaznika protrombinowego (30%) oraz wy-
dtuzenie czasu protrombinowego i kaolinowo-kefalino-
wego (odpowiednio —40 i 49 s), natomiast wartosci D-di-
meréw, antytrombiny Il i fibrynogenu byty w granicach
normy. W konsultacji hematologicznej powyzsze zaburze-
nia zostaty zinterpretowane jako efekt dtugotrwatej tera-
pii acenokumarolem. Zalecono dalsze jego stosowanie
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Ryc. 1. Audiometria tonalna i stowna (21.07.2005 r.) u cho-
rej — obustronny odbiorczy ubytek stuchu dla czestotli-
wosci powyzej 2 kHz pogtebiajacy sie do 100 dB HL dla
czestotliwosci 6 kHz. W audiometrii stownej 100% dys-
kryminacji mowy

pod statg kontrolg wartosci INR. Miano przeciwciat prze-
ciwjgdrowych wynosito 1/160, stwierdzono réwniez anty-
koagulant toczniowy.

Podczas pobytu w klinice wtaczono wlewy dozylne
z 8 mg nicergoliny oraz kontynuowano podstawowg farma-
koterapie pacjentki, na ktéra sktadato sie przyjmowanie
prednizonu (10 mg co 2. dzien), acenokumarolu, chlorochi-
ny (2 x 1/2 tabl.), pentoksyfiliny, omeprazolu, preparatu zto-
zonego zawierajacego potas i magnez oraz kwasu foliowe-
go. Powyzsze leczenie, dobrze tolerowane przez pacjentke,
stosowane przez 7 dni nie przyniosto poprawy stuchu,
zmniejszyty sie jedynie szumy uszne. Pacjentke w stanie
ogblnym dobrym wypisano do domu z zaleceniem dalsze-
go leczenia oraz regularnej kontroli dermatologicznej, in-
ternistycznej i laryngologicznej. W czasie wizyty w poradni
audiologicznej zaproponowano protezowanie aparatem stu-
chowym, jednak chora nie wyrazita zgody i mimo wezwan
wiecej nie zgtosita sie do kontroli.

Omowienie

U opisanej pacjentki natozyty sie rézne przyczyny, kté-
re mogty mie¢ wptyw na nagte pogorszenie stuchu, za-
ostrzenie SLE z obecnoscia antykoagulantu toczniowego

Postepy Dermatologii i Alergologii XXVI; 2009/2



Obustronna nagta gtuchota u chorej z uktadowym toczniem rumieniowatym

Aurical Tone Audiometer

Right Ear - HL Left Ear - HL
-10 = T T -10 o T o
= s - ; 0 | i e e e
— i 1 i ==~ LXEES -
1) = 10 P o s 0 :
2 20 — . —r
0 bbbt t = 30 —
= 40 5 — T
50 50
P —— ¥ * S R i
g 60 N 5 PR Wl
70 | D f— 70 S - |
Frre—t b . | S
80 o 80 —%
1
20 i = —— 920 i i - I [ T !
100 — D 100 - .
10 —— S0 e e 110 e e
120 : 120 5 i
0 ' ot Of c & Bk 125 250 500 1k 2k K 8k
BEE: o= g e e s e AC: § At e
B s, T 40 e e 60_ %
ol B — SF: = —
Masking Levels Masking Levels
Aurical Speech Audiometer
100 3
/ P
a0 / . //
B o B L i 43I SN (O TR S PR O R N | | S S o
" AR AN RSN A
" l
/r‘
SRT
Score %
= y ?’ 20 30 40 50 60 70 80 20 dB
¥ /
30 { A /)
10 [secbuededi e Mot i / %\ & e Lo
0 / { ()/ I 3 s bt 4B
0 10 20 30 40 50 o 80 20 100 110 120
Notes

Ryc. 2. Audiometria tonalna i stowna (16.09.2005 r.) u chorej — symetryczny niedostuch odbiorczy dla czestotliwosci do
1 kHz $rednio na poziomie 60 dB HL, dla wyZzszych czestotliwosci obustronna gtuchota, znaczne pogorszenie dyskrymina-

cji mowy w audiometrii stownej

mogacego nasila¢ zmiany zakrzepowe, infekcja wiruso-
wa i dtugotrwate przyjmowanie lekéw o potencjalnym
dziataniu ototoksycznym.

Istnieje wiele doniesien na temat wspbétistnienia
objawow otologicznych ze SLE. Uszkodzenie stuchu, naj-
czesciej asymetryczny niedostuch odbiorczy, obserwo-
wano u 16-58% chorych na toczen rumieniowaty
[11, 16, 18, 20-22]. Wyniki badan pacjentéw ze SLE wyka-
zaty rowniez zwiekszong czestos¢ wystepowania zabu-
rzef btednika w badaniach ENG [21]. W dostepnym pis-
miennictwie mozna znalez¢ doniesienia podobne
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do przedstawionego przypadku, dotyczace nagtego wy-
stapienia niedostuchu odbiorczego jako pierwszego ob-
jawu SLE lub niedostuchu powstajacego wraz z zaostrze-
niem choroby [16, 17, 23].

Objawy otologiczne opisywano takze w zespole anty-
fosfolipidowym, ktory czesto wspétistnieje z toczniem
uktadowym, ale ich jednoznaczne réznicowanie jest nie-
rzadko niemozliwe [15, 24]. Kryteria diagnostyczne zespo-
tu antyfosfolipidowego (APS, zespét Hughesa, zespot
antykardiolipinowy) obejmuja objawy kliniczne, takie
jak zakrzepica naczyn i niepowodzenia potoznicze oraz
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obecnos¢ w badaniach laboratoryjnych przeciwciat anty-
fosfolipidowych, antykoagulantu toczniowego oraz
przeciwciat w klasie IgG i IgM przeciw 3,-glikoproteinie,
protrombinie, fosfatydyloserynie oraz fosfatydyloinozy-
tolowi. Zwiekszone miano przeciwciat antykardiolipino-
wych jest jednym z czynnikéw ryzyka nagtego niedostu-
chu odbiorczego [16, 17, 25]. Stwierdzona u pacjentki
obecnos¢ antykoagulantu toczniowego o dziataniu proza-
krzepowym mogta na tle zaburzefn w ukrwieniu wywotac
uposledzenie czynnosci ucha wewnetrznego, zwtaszcza
7e wczesniej chora miata zwigzane z tym powiktania (udar).

Przedstawiany przypadek nie spetnia w petni kryte-
riow typu Il niedostuchu w klasyfikacji choroby autoim-
munologicznej ucha wewnetrznego wg Harrisa [12].
Chociaz stanowi on przyktad nagtego, obustronnego nie-
dostuchu czuciowo-nerwowego, pogtebiajacego sie w cza-
sie rzutu choroby autoimmunizacyjnej z dodatnimi bada-
niami serologicznymi, to brak jest reakcji na terapie
kortykosteroidami oraz leczenie celowane. Mechanizmem
zaburzen stuchu w SLE moze by¢ odktadanie sie komplek-
sow immunologicznych w obrebie ucha wewnetrznego.
Nie stwierdza sie jednak zaleznosci miedzy mianem prze-
ciwciat a stopniem zajecia narzadéw wewnetrznych
[13, 20, 21]. Przedstawiana pacjentka réwniez miata niskie
miana przeciwciat przeciwjadrowych. Na szczegélna uwa-
ge zastuguje fakt, ze kortykosteroidoterapia, ktéra zwykle
zaleca sie w nagtym pogorszeniu stuchu, nie przyniosta
poprawy [26]. Moze to sugerowac, ze w tym przypadku
u podtoza zmian lezaty nie tylko mechanizmy autoimmu-
nologiczne, ale przyczyng mogta by¢ réwniez infekcja lub
ototoksyczne dziatanie lekdw.

Choroby wirusowe, takie jak: rézyczka, $winka, cyto-
megalia, odra, opryszczka czy potpasiec, sa na podstawie
dowodéw epidemiologicznych, klinicznych, immunologicz-
nych i histopatologicznych powszechnie uznane za jedng
z przyczyn niedostuchéw. W badaniach Pyykkd i wsp. [27]
wykazali wystepowanie u 0séb z chorobami ucha we-
wnetrznego zwiekszonego stezenia przeciwciat przeciw-
ko takim wirusom, jak wirus grypy typu B, CBVS (wirus
Coxackie B5) i RSV (respiratory syncytial virus). Wirus RSV
jest jednym z gtéwnych patogenéw odpowiedzialnych
za infekcje drég oddechowych i byt najprawdopodobnie]
przyczyna zapalenia oskrzeli u opisanej pacjentki.

Chora przez dtugi czas przyjmowata ponadto prepa-
raty chlorochiny. Jest ona lekiem przeciwmalarycznym
i jednym z podstawowych stosowanych w leczeniu SLE,
jednak wg niektérych Zzrédet moze wykazywac dziatanie
ototoksyczne [28].

Omowiony przypadek przedstawia trudnosci w usta-
leniu jednoznacznej etiopatogenezy, ztozonos¢ obrazu
chorobowego, a przez to trudnosci w uzyskaniu pozytyw-
nego wyniku leczenia niedostuchu w SLE. Rzadkos¢ wy-
stepowania obustronnej nagtej gtuchoty u chorej ze SLE
oraz koincydencja wielu czynnikow, ktére mogty wptynac
na pogorszenie stuchu, sktonity autoréw do przedstawie-
nia przypadku.
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