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Autoimmune inner ear disease — report of three cases
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Autoimmunizacyjna choroba ucha wewngtrznego, opisana po raz
pierwszy przez McCabe w 1979 r. charakteryzuje si¢ szybko
postepujacym obustronnym uszkodzeniem stuchu, ktéoremu czgsto
towarzysza szumy uszne, rzadziej zas objawy przedsionkowe (zawroty
gtowy). W pracy opisano przebieg kliniczny choroby u trzech
pacjentéw. U dwoch z nich uszkodzenie stuchu stanowito izolowany
zespot chorobowy, u trzeciej chorej bylo objawem towarzyszacym
innym jednostkom z autoimmunizacji — miastenii i reumatoidalnemu
zapaleniu stawow. Autorzy podkreslaja koniecznos¢ szybkiego
wlaczenia leczenia immunosupresyjnegou pacjentow podejrzanych o tto
immunologiczne niedostuchu.
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Stowa kluczowe: uszkodzenie stuchu, szumy uszne, choroby
autoimmunizacyjne

Autoimmune inner ear disease, originally described by McCabe in
1979, is characterised with rapidly progressive bilateral hearing loss,
often accompanied by tinnitus, and less common vestibular symptoms
(vertigo). This study reports three cases of autoimmune inner ear
disease. Two patients demonstrated isolated syndrome, while in the
third one, inner ear disease was accompanied with other autoimmune
diseases — myasthenia gravis and rheumatoid arthritis. Authors
emphasise that early diagnosis of patients with suspected autoimmune
hearing loss is necessary for successful treatment with
immunosuppressive therapy.
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W 1979 . McCabe opisat nowa jednostke chorobo-
wa zwang dzisiaj autoimmunizacyjna choroba ucha we-
wngtrznego [10]. Obserwacje swoje opart na historii cho-
rob kilkunastu 0sob z postgpujacym niedostuchem odbior-
czym, u ktorych leczenie doustnymi kortykosteroidami spo-
wodowato poprawe stuchu lub powro6t stuchu do normy.
Na immunologiczny charakter choroby, zdaniem autora,
wskazywata podatnos$c¢ na kortykosteroidoterapig. Poczat-
kowo jednostke te nazywano postepujacym lub szybko-
postgpujacym czuciowo-nerwowym uposledzeniem stu-
chu (rapidly progressive sensorineural hearing loss),
a obecnie okresla sig ja jako autoimmunizacyjna chorobg
ucha wewnetrznego (autoimmune inner ear disease)
lub chorobg ucha wewngtrznego o podtozuimmunologicz-
nym (immune-related inner ear disease).

Klinicznie choroba charakteryzuje si¢ szybko poste-
pujacym (zazwyczaj w ciagu tygodni lub miesigcy) obu-
stronnym uposledzeniem stuchu, przy czym w pierwszym
okresie niedostuch moze by¢ asymetryczny lub nawet jed-

nostronny. Czgsto towarzysza mu szumy uszne i uczucie
»penosci” w uchu, czasami réwniez objawy przedsion-
kowe, pod postacia zawrotow gtowy. Choroba zazwyczaj
wystepuje u kobiet w srednim wieku. Aktualnie nie ma
pewnego testu laboratoryjnego, pozwalajacego na potwier-
dzenie rozpoznania choroby, jakkolwiek u blisko 60% 0s6b
wykrywa si¢ w surowicy metoda western-blottingu, prze-
ciwciato reagujace z antygenem ucha wewnetrznego,
o cigzarze czasteczkowy ok. 68 kD. Przez niektorych au-
torow antygen ten identyfikowany jest z biatkiem szoku
termicznego 70 kD (heat shock protein 70 kD)
[6,12,13,16,18,20]. Wobec trudnosci diagnostycznych
o rozpoznaniu decyduje uzyskanie poprawy klinicznej po
leczeniu immunosupresyjnym.

U ok. 30% chorych z autoimmunizacyjna choroba
ucha wewngtrznego wystepuja objawy ogdlnoustrojowych
chorob z autoimmunizacji lub rozwijajacych si¢ na podto-
zu zapalen naczyn, takich jak zesp6t Cogana, toczen trzew-
ny, reumatoidalne zapalenie stawow i inne.
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Chorzy na autoimmunizacyjna chorobg ucha we-
wnetrznego od kilku lat sa konsultowani i leczeni w Poradni
Reumatologii i Immunologii Klinicznej przy Katedrze Im-
munologii AM w Lodzi. Ponizej przedstawiamy opis hi-
storii choroby trzech pacjentow, o r6znym przebiegu kli-
nicznym choroby. U dwoch pierwszych chorych rozpo-
znano izolowany niedostuch odbiorczy o podtozu autoim-
munizacyjnym, natomiast u trzeciej chorej postgpujace
uszkodzenie stuchu pojawito si¢ jako objaw towarzyszacy
chorobom ogoélnoustrojowym — miastenii i reumatoidalne-
mu zapaleniu stawow.

PACJENTKA A.O. LAT 39
Wywiad

W lipcu 1994 1., pacjentka, z zawodu pielggniarka, za-
uwazyla pogorszenie stuchu o charakterze gorszego ro-
zumienia mowy w uchu lewym. Mimo wlaczonego lecze-
nia farmakologicznego (Cavinton, Cinnarizina) stuch stop-
niowo pogarszal si¢. Dalszy, dos¢ nagty ubytek stuchu wy-
stapit w pazdzierniku 1994 r., po infekcji kataralnej. Do-
datkowo pojawit si¢ szum w uchu lewym i zaburzenia
przedsionkowe pod postacia wystepujacych rano, po wsta-
niu z tozka, trwajacych kilka minut napadow zawrotow
glowy o charakterze wirowania otoczenia z towarzysza-
cymi nudno$ciami. Lekarz laryngolog wiaczyt Adavini leki
odwadniajace, ktore jednak pozostaty bez wptywu na ob-
jawy chorobowe.

Dwa lata pdzniej, w lutym 1996 r. pojawit si¢ szum
(o charakterze ,,pisku”) w uchu prawym i pogorszenie stu-
chu po tej stronie. Ponownie wtaczono leczenie farmako-
logiczne (Nootropil, Flunarizina i Persen), w wyniku kto-
rego zawroty glowy zmniejszyty sig, jednak nie uzyskano
poprawy w zakresie stanu shluchu i szumow usznych.
Chorej zaproponowano dobdr aparatu stuchowegoi z po-
dejrzeniem autoimmunizacyjnej choroby ucha wewnetrz-
nego skierowano w maju 1996 r. do naszej Poradni celem
dalszej diagnostyki i leczenia.

W wywiadzie, oprocz dolegliwosci opisanych powy-
zej, pacjentka podawata przebyte 10 lat wcze$niej zapa-
lenie stawow (z objawami ze strony stawow skokowych,
kolanowych i nadgarstka) oraz chorobg wrzodowa zotad-
ka. 3 lata wczesniej przeszta operacje pecherzyka zotcio-
wego z powodu kamicy. Rodzita 3 razy, sitami natury.

Badanie laryngologiczne wraz z ocena narzadu stuchu
i rownowagi

Badaniem laryngologicznym (w maju 1996 r.) nie
stwierdzono odchylen od normy w zakresie nosa, gardta
1 krtani oraz wygladu bton bgbenkowych. Badaniem za
pomoca szeptu stwierdzono slyszenie w uchu prawym
z odlegtosci 3 m, natomiast w uchu lewym z odlegtosci
zaledwie 1 m (norma styszenia szeptem u zdrowej osoby
wynosi 4 m). W audiometrii tonalnej stwierdzono obu-
stronny odbiorczy ubytek stuchu sredniego stopnia w uchu
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prawym (UP) i duzego stopnia w uchu lewym (UL). W UP
krzywa przewodnictwa powietrznego miata charakter opa-
dajacy od 10 dB dla czgstotliwosci niskich do 50-60 dB w
zakresie czgstotliwosci wysokich (ryc. 1). W UL uszko-
dzenie stuchu dotyczyto w znacznym stopniu niskich i $red-
nich czgstotliwosci (istotnych dla rozumienia mowy). Krzy-
wa przewodnictwa powietrznego w tym uchu byta dos¢
ptaska i w zakresie czgstotliwosci niskich i $rednich prze-
biegata na poziomie 50-70 dB, w zakresie czg¢stotliwosci
wysokich na poziomie 40-60 dB (ryc. 1). Proba SISI
wynosita 60-100% w uchu prawym i 70-100% w uchu
lewym, wskazujac na §limakowy charakter niedostuchu.
Wyniki pozostatych badan narzadu stuchu i rownowagi
wygladaly nastepujaco. Audiometria stowna — dyskrymi-
nacja mowy - UP — 100%, w UL — 70% (brak petnego
zrozumienia stow mimo wzmocnienia dzwigkoéw) (ryc. 2).
Emisje otoakustyczne — w uchu prawym obecne jedynie
dla czestotliwos$ci niskich, w UL — brak. W badaniu stu-
chowych potencjatow wywotanych — interwaty zatamkow
w zakresie normy. W badaniu ENG — ostabienie pobudli-
wosci lewego btednika, skompensowane.

Wyniki badan dodatkowych

Badania dodatkowe: morfologia, mocz, proteinogram,
poziom glukozy w surowicy, elektrolity w normie. OB
13 mm/1 godz. Rtg kregostupa szyjnego, rtg klatki pier-
siowej, TK glowy, przeplyw w tt. szyjnych (met. Dopple-
ra) — bez odchylen od normy.

Wyniki badan immunologicznych: ponad dwukrotne
W poréwnaniu z normg zwigkszenie odsetka komorek
CD56 (NK), nieznaczne zwickszenie odsetka limfocytow
CD8 ze znaczaco zmniejszonym stosunkiem CD4/CDS.
Pozostate testy, w tym kompleksy immunologiczne, frak-
cje dopehiacza, podklasy immunoglobulin, przeciwciata
przeciwjadrowe, autoprzeciwciala (przeciw antygenowi
sercowemu i ANCA) i test hamowania migracji limfocy-
tow — w granicach normy.

Rozpoznanie i leczenie

Biorac pod uwage typowy przebieg kliniczny choroby
(postepujacy ,,rzutami’ niedostuch, poczatkowo w zakre-
sie jednego ucha, objawy towarzyszace, przebyty rzut za-
palenia stawow, aktywnos¢ procesu chorobowego — ostat-
ni rzut choroby 3 miesiace przed zgtoszeniem si¢ do Po-
radni — oraz nieprawidtowosci w zakresie parametrow
immunologicznych postawiono wstgpne rozpoznanie au-
toimmunizacyjnej choroby ucha wewnetrznego. Po kon-
sultacji internistycznej w kierunku ew. przeciwwskazan
do wiaczenia kortykosteroidoéw, zlecono 1-miesigczne le-
czenie Encortonem w dawce 60 mg/dobg (waga chorej
62 kg) oraz jako ostong Ranigast 2xdz. 1 tabl. i Alugastrin
migdzy positkami.

Po 2 tygodniach leczenia pacjentka zauwazyta nie-
wielka poprawe stuchu w uchu lewym, zas po kolejnych
2 tygodniach dalsza znaczaca poprawg stuchu w tym uchu
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Ryec. 1. Pacjentka O.A., lat 39. Audiometria tonalna (przewodnictwo powietrzne) przed i po leczeniu. W uchu lewym uzyskano
znaczng poprawe stuchu, zwlaszcza w czgstotliwosciach niskich i §rednich — istotnych dla rozumienia mowy. Rowniez w uchu
prawym stwierdzono niewielka popraweg stuchu. W wyniku leczenia uzyskano petna spoteczna wydolnos¢ stuchu.

i niewielka poprawe w uchu prawym. W kontrolnym ba-
daniu stuchu z dnia 21.06.1996 r. stwierdzono w uchu le-
wym poprawe stuchu w zakresie czestotliwosci niskich
i $rednich rzedu 20-25 dB, oraz rzedu 10 dB w audiogra-
mie tonalnym w uchu prawym. Kortykosteroidoterapi¢
kontynuowano przez kolejne 4 miesiace, stopniowo zmniej-
szajac dawke Encortonu, obserwujac przy tym staty stop-
niowy powrdt stuchu do normy w uchu lewym w czgsto-
tliwosciach istotnych dla rozumienia mowy oraz ustapie-
nie szumu. Leczenie prowadzono pod kontrolg morfolo-
gii, glukozy w surowicy, elektrolitow, cholesterolu, wskaz-
nikdéw watrobowych, moczu oraz ciSnienia t¢tniczego krwi.
Po zmniejszeniu dawki Encortonu do 35 mg/dobe pacjent-
ka zacze¢ta odczuwac ,,poglos™ i przyttumienie styszenia
dzwigkéw w uchu lewym, ktore ustapily po ponownym
zwigkszeniu dawki leku do 40 mg/dobe.

Z objawow ubocznych leczenia kortykosteroidami
przez okres pierwszego miesiaca pacjentka podawata wy-
stegpowanie uczucia niepokoju w czasie do 2 godz. po przy-
jeciu leku. Po pierwszym miesiacu leczenia schudta 7 kg
(twierdzac, ze jest to wynik szczeg6lnej dbatosci o diete
w tym okresie). Nie stwierdzono zadnych objawow ze
strony przewodu pokarmowego.

W kontrolnych badaniach stuchu wykonanych we
wrzesniu 1996 roku stwierdzono: styszenie szeptu w UP
—3,5m, w UL —4 m (powr6t do normy); w audiogramie
tonalnym - w uchu prawym poprawe stuchu rzedu
10-15 dB w czestoliwosciach 500-2000 Hz w stosunku
do badania wyjsciowego, w uchu lewym stuch w czgsto-

tliwosciach 125-2000 Hz w zakresie normy, dla wysokich
czestotliwos$ci spadek krzywej przewodnictwa powietrz-
nego do 60 dB (ryc. 1). Ponadto stwierdzono poprawe
stuchu w uchu lewym oceniang na podstawie audiometrii
mowy, przy czym pacjentka osiagata 100% rozumienie
stow (ryc. 2) oraz pojawienie si¢ emisji otoakustycznych
(DPOAE) w UL w calym zakresie badanych czgstotli-
wosci §wiadczacych o istotnej poprawie funkcji slimaka.
W badaniu eng stwierdzono powrot funkcji lewego bted-
nika.

Badania stuchu przed i po leczeniu przedstawiaja ry-
ciny 112.

Aundiometria stowna
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Ryc. 2. Pacjentka O.A., lat 39. Audiometria stowna przed i po
leczeniu —ucho lewe. W wyniku leczenia uzyskano istotna po-
prawe rozumienia mowy. Przed leczeniem (13.02.1996), mimo
wzmacniania dzwigkow, chora rozumiata zaledwie 60% stow te-
stu. Po leczeniu (25.09.1996) stwierdzono rozumienie mowy przy
znacznie mniejszych wzmocnieniach dzwigku i chora osiagata
petne rozumienie stow (100%).
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W kontrolnych badaniach immunologicznych stwier-
dzono prawidlowa warto$¢ subpopulacji limfocytow CD56
(NK) oraz prawidtowy stosunek CD4/CD8. OB wynosi-
fo 6mm/1godz. Calkowity czas leczenia Encortonem wy-
nosit 6 miesigcy.

Po odstawieniu lekow, przez kolejne 4 lata nie obser-
wowano nawrotow choroby. Pacjentka powrdcita do pet-
nej aktywnosci zawodowej. Aktualnie nie otrzymuje le-
kow.

PACJENT S.W. LAT 51

Pacjent, z zawodu inzynier, skierowany zostat do Po-
radni z powodu nawracajacego niedostuchu ucha lewe-
g0. Sze$¢ miesigcy wezesniej, w krotkim czasie po infek-
cji kataralnej gornych drog oddechowych, wystapito na-
gle uposledzenie stuchu i szum uszny po stronie lewe;.
Hospitalizowany w klinice laryngologicznej z rozpozna-
niem Surditas subita sin. W audiogramie tonalnym stwier-
dzono uposledzenie stuchu w cze¢stotliwosciach niskich
i Srednich rzedu 50-55 dB HL (ryc. 3). Do leczenia wia-
czono Encorton w dawce 40 mg/dobe (waga chorego ok.
90 kg) oraz Adavin, Betaserc, Sectral. W ciagu tygodnio-
wego leczenia uzyskano poprawe stuchu (catkowity po-
wrot stuchu do normy w czgstotliwosciach niskich i §red-
nich). Chory zostat wypisany z zaleceniem stopniowego
zmnigjszania dawki Encortonu o 2 tabl. (10 mg) co 2 dni,
az do odstawienia leku. Wraz z odstawieniem leku po-
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wrocit niedostuch i szum w uchu lewym. Ponownie ho-
spitalizowany ipowtdrnie leczony Encortonem wg powyz-
szego schematu. Po tygodniu leczenia szum i niedostuch
ustapity. W okresie 3 tyg. od odstawienia leku objawy
chorobowe powrdcity i pacjent ponownie zostat hospitali-
zowany. Zastosowano po raz trzeci taki sam schemat le-
czenia. Chory, zmniejszajac dawke Encortonu (w trakcie
kontynuacji leczenia ambulatoryjnego) sam zaobserwo-
wal, ze objawy chorobowe powracaja wraz z obnizeniem
dawki leku do 2 tabl. na dobe.

Innych dolegliwosci nie zgtaszat. Choréb ogolnoustro-
jowych, poza niezbyt czgstymi ,,przezigbieniami” nie po-
dawat.

Badanie laryngologiczne

W badaniu laryngologicznym wykonanym w styczniu
2000 roku nie stwierdzono odchylen od normy. Styszal-
nos¢ szeptu UP-4m, UL-3m. W audiogramie tonalnym w
uchu prawym stwierdzono stuch w granicach normy dla
wieku, w uchu lewym, w czestotliwosciach niskich i sred-

nich krzywa przewodnictwa powietrznego ptaska na po-
ziomie 40-50 dB.

Badania dodatkowe

Wykonano panel badan immunologicznych (jak
w przypadku pacjentki Nr 1), nie stwierdzajac istotnych
odchylen od normy.
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Ryc. 3. Pacjent S.W., lat 51. Audiometria tonalna (przewodnictwo powietrzne) przed i po leczeniu. Podobnie, jak w przypadku
chorej O.A., w wyniku leczenia uzyskano znaczna poprawe stuchu w uchu lewym, szczegdlnie w czgstotliwosciach niskich

1 Srednich.
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Rozpoznanie i leczenie

U pacjenta postawiono rozpoznanie autoimmunizacyj-
nej choroby ucha wewngtrznego podatnej na leczenie kor-
tykosteroidami.

Podwyzszono dawke Encortonu do 3 tabl. (15 mg)
dziennie i dotaczono Ranigast. Taka dawke leku utrzyma-
no przez okres 2 miesigcy, uzyskujac w uchu lewym po-
wrot stuchu niemal do normy dla wieku (ryc. 3). Po tym
okresie stopniowo zmniejszano dawke Encortonu (2,5 mg/
tydzien), az do odstawienia leku. Przez kolejne 5 miesig-
cy nie stwierdzono powrotu objawdw chorobowych.

PACJENTKA S$.J. LAT 63

Pacjentka, z zawodu meteorolog, skierowana zostata
do Poradni na poczatku 1999 r. z powodu postepujacego
od 12 lat niedostuchu. W okresie pierwszych 10 lat cho-
roby uszkodzenie dotyczyto jedynie ucha lewego, niedo-
stuch miat charakter zmienny, dos¢ szybko postgpujacy.
We wczesnym okresie choroby towarzyszyty mu szumy
uszne, zawroty glowy i zaburzenia rownowagi oraz bar-
dzo silne bole gtowy. Mimo 1,5 miesigcznej hospitalizacji,
podczas ktorej zastosowano leczenie farmakologiczne (nie
pamigta doktadnie nazw lekéw), po 3 miesigcznym okre-
sie remisji stuch znéw zaczal si¢ pogarsza¢. Wykonane
badania audiometryczne ujawnity znacznego stopnia nie-
dostuch typu odbiorczego w uchu lewym. Szes¢ miesigcy
przed skierowaniem do Poradni wystapit dos¢ nagle nie-
dostuch w uchu prawym. Podobnie jak w odniesieniu do
ucha lewego poczatkowo chora slyszata raz lepiej, raz
gorzej, jakkolwiek stuch stale stopniowo pogarszat sig. Za-
burzeniom stuchu towarzyszyly szumy w tym uchu. Nasi-
lity si¢ béle gtowy. Nie wystepowaly natomiast zawroty
glowy ani zaburzenia réwnowagi. Z powodu niedostuchu
i zaburzen przedsionkowych pacjentka otrzymywata Be-
taserc, Cavinton, Sermion, Tanacan, Flunarizing i Vit. B
comp — bez trwalej poprawy stuchu.

W wywiadzie pacjentka podawata, ze od 1968 roku
choruje na nuzliwo$¢ migéni (myasthenia gravis), a od
1994 1. na reumatoidalne zapalenie stawow (RZS). Pierw-
sza z chorob objawiala sig¢ poranna sztywnoscia migsni
nasilajaca si¢ w ciagu dnia i przy obnizonej temperaturze
otoczenia, szybkim meczeniem sig, ostabieniem sity mig-
$niowej narastajacym w trakcie wysitku i ustgpujacym po
krotkim odpoczynku, nasilajacymi si¢ wieczorem zabu-
rzeniami wzroku pod postacia nieostrego i podwojnego
widzenia. W wykonanych woéwczas badaniach dodatko-
wych ujawniono przerost grasicy, wykluczajac przy tym
obecno$¢ grasiczaka. W 1969 roku wykonano tymekto-
mi¢ 1 wlaczono przewlekle leczenie Mestinonem, uzysku-
jac poprawe i ustabilizowanie si¢ choroby.

Objawy RZS poczatkowo dotyczyty stawoéw duzych
— kolanowych i barkowych, od 1998 roku pojawity sie
dodatkowo bole stawow nadgarstkowych i drobnych sta-
wow rak. W badaniach dodatkowych stwierdzano wyso-
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kie wartosci OB (rzedu 55/110), niedokrwisto$¢ normo-
chromiczna oraz dodatni wynik odczynu lateksowego
i Waalera-Rosego. Na zdjeciach rtg stawow srodstopno-
paliczkowych oraz kolana ujawniono zmiany typowe dla
reumatoidalnego zapalenia stawow. Leczona przewlekle
Myamilem i Ranigastem, okresowo steoroidowymi blo-
kadami dostawowymi (Diprophos w latach 1994, 1995,
oraz Depo-Medrol w 1996 roku). Uzyskiwano okresowe
zlagodzenie objawoéw chorobowych.

Ponadto pacjentka podawata, ze w 1985 1. na zdjgciu
rtg zotadka stwierdzono nisze wrzodowa. Od tego czasu
utrzymujg si¢ okresowo pobolewania w nadbrzuszu i zga-
ga. W 1998 r. rozpoznano osteoporozg ze znacznie zmniej-
szona gestoscia mineratlow kregostupa, bedaca ponizej
granicy zagrozenia zlamaniem krggow.

Badanie laryngologiczne wraz z ocena narzadu shuchu

Badaniem laryngologicznym w styczniu 1999 r. stwier-
dzono nieznaczne obustronne uposledzenie droznosci nosa
z powodu zmian obrzekowych btony $§luzowej nosa. Blony
begbenkowe matowe, bez refleksu. Styszalnos¢ szeptu obu-
stronnie — ad concham. W probach stroikowych Weber —
w glowie, Swiadczacy o braku istotnych réznic w stanie
stuchu migdzy uchem prawym i lewym. W badaniu audio-
metrii tonalnej: obustronnie krzywe przewodnictwa powietrz-
nego ptaskie, w UP — na poziomie 50-70 dB, w UL — na
poziomie 50-60 dB; brak rezerwy slimakowej (ryc. 4).

Wyniki badan dodatkowych

Morfologia, badanie ogblne moczu —w granicach nor-
my, OB — 45/1 godz., Ca—5,5 mg%, P — 3,9 mg%, cho-
lesterol 250 mg%.

Znacznie podwyzszone miano czynnika reumatoidal-
nego (miano w tescie lateksowym -512 U/ml przy normie
<25 U/ml; odczyn Waalera-Rosego 1280), nieznacznie pod-
wyzszone miano kompleksow immunologicznych, podwyz-
szona liczba limfocytow CD56 (NK) i CD4; przeciwciata
przeciwsercowe, przeciwneutrofilowe (ANCA), przeciw-
jadrowe — i przeciwmitochondrialne — ujemne; poziomy
immunoglobulin—w normie.

Rozpoznanie i leczenie

W oparciu o dane z wywiadu, badanie internistyczne,
neurologiczne, reumatologiczne i laryngologiczne rozpozna-
no: reumatoidalne zapalenie stawdw, miastenig, odbiorcze
uszkodzenie stuchu prawdopodobnie o podtozu immunolo-
gicznym, osteoporozg, dyskopati¢ szyjna, nadci$nienie tet-
nicze oraz chorobg wrzodowa zotadka w wywiadzie.

Z powodu istotnych przeciwwskazan do wlaczenia ste-
roidoterapii, w tym nasilanie objawow meczliwosci po tych
lekach, w konsultacji z reumatologiem zaproponowano
chorej leczenie preparatami cytotoksycznymi. W lutym
1999 r. wlaczono - Metotrexat w dawce 3x2,5 mg/1 dzien
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Ryc. 4. Pacjentka S.J., lat 63. Audiometria tonalna (przewodnictwo powietrzne) przed i w trakcie leczenia. Wiaczone leczenie
pozwolito utrzymac stuch na niezmienionym poziomie w uchu lewym i na niewielka poprawe stuchu w uchu prawym.

w tygodniu, wspomagajaco za$ kwas foliowy w dawce
2x1 tabl. (48 godz. po Metotreksacie), Miacalcic Nasal
1xdz. 200 j.m., Ulfamid 0,04 1 tabl. wieczorem (prepara-
ty wapniowe, Alphacalcidol pacjentka otrzymywata wcze-
$niej). Metotrexat zwigkszano okresowo do 2x5mg/1dzien
w tygodniu w zaleznosci od objawow stawowych. Le-
czenie prowadzone pod kontrola morfologii, wskaznikow
watrobowych (kreatynina, AspAT, AlAT) oraz OB. Kon-
trolne badania stuchu, wykonane w okresie 2, 4 i 6 mie-
sigcy od wiaczenie leczenia wykazato poprawe stuchu w
uchu prawym rzedu 20-15 dB w czgstotliwosciach niskich
i §rednich oraz brak istotnych zmian stuchu w uchu le-
wym (ryc. 4). Od maja tego roku do grudnia stuch nie-
znacznie pogorszyl si¢ w uchu prawym w czestotliwo-
$ciach wysokich, nieistotnych dla rozumienia mowy, na-
tomiast poprawa stuchu w zakresie czgstotliwosci niskich
i §rednich utrzymywata si¢. Poprawe stuchu potwierdza-
o badanie szeptem — w uchu prawym pacjentka rozu-
miata stowa wypowiadane z odlegtosci ok. 0,5 m. W paz-
dzierniku 1999 r. wystapito zaostrzenie dolegliwosci sta-
wowych, wymagajace 2-krotnego podania Diprophosu do-
stawowo (staw barkowy), jednakze stuch w tym czasie
nie ulegl zmianie. Wspomagajaco stosowano krioterapie.
Ponowne zaostrzenie dolegliwosci zarowno ze strony sta-
woOw, jak i narzadu stuchu wystapito w marcu 2000 r.
W czerwcu 2000 r. wystapito ztamanie kosci strzatkowe;j
po upadku. W badaniu stuchu stwierdzono pogorszenie
stuchu — do poziomu sprzed leczenia. Zwigkszono tygo-
dniowa dawke Metotreksatu do 12,5 mg. W chwili obec-
nej pacjentka jest pod stata opieka Poradni.

OMOWIENIE

Rozpoznanie autoimmunizacyjnej choroby ucha we-
wnetrznego w duzym stopniu oparte jest na charaktery-
stycznym obrazie klinicznym tego schorzenia oraz, retro-
spektywnie, potwierdzone przez efektywnos¢ leczenia
immunosupresyjnego. Testy laboratoryjne u chorych z cho-
roba wykazywac¢ moga roznego rodzaju nieprawidtowo-
$ci, dotyczace zar6wno odpowiedzi humoralnej, jak i ko-
morkowej. W naszych badaniach, w przypadku pierw-
szej i trzeciej chorej stwierdzilismy zaburzenia odpowie-
dzi komorkowej, w tym zwlaszcza wzrost proporcji limfo-
cytow CD56 (NK) we krwi obwodowej.

Teoretycznie wytworzenie swoistych przeciwciat
przeciwko antygenom (biatkom) ucha wewngtrznego
moze przebiega¢ na 4 drogach: 1. kompleksy antygen-
przeciwcialo moga naptywaé do prazka naczyniowego
z krazenia ogodlnego i uszkadzajac naczynia powodowac
rozwoj reakcji zapalnych (z naptywem komorek immuno-
logicznie kompetentnych); 2. dochodzi¢ moze do prezen-
tacji antygenu ucha wewnetrznego i, co si¢ z tym wiaze,
produkcji swoistych przeciwcial, przy czym prezentacja
antygenu moze odbywac si¢ trzema drogami — naczynio-
wa poprzez prazek naczyniowy, poprzez ptyn mézgowo-
rdzeniowy dzigki istnieniu kanalika slimaka, oraz przez
system naczyn limfatycznych, w czym swoj udzial moze
mie¢ worek endolimfatyczny; przeciwciata produkowane
sa przez ogoélny lub miejscowy uktad immunologiczny;
3. w odpowiedzi autoimmunologicznej moga bra¢ udziat
mechanizmy komoérkowe potaczone z cytotoksycznym
dzialaniem limfoctytoéw T w stosunku do tkanek narzadu
stuchu i uktadu przedsionkowego; 4. ostatni z potencjalnych
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mechanizméw autoimmunologicznych zwigzany jest z pro-
dukcja autoprzeciwciat przeciwko kolagenowi 11, wyste-
pujacemu w duzej ilosci w uchu wewngtrznym [2].

W diagnostyce immunologicznej choroby probowano
stosowa¢ zarowno testy oceniajace odpowiedz humoral-
na, jak i oceniajace odpowiedz komoérkowsa [6,9,12,13,
16,18, 20]. Najwigksze nadzieje na kliniczne wykorzysta-
nie budzi ocena swoistych przeciwciat w surowicy cho-
rego skierowanych przeciwko biatku o cigzarze czastecz-
kowym 68 kD, zblizonym w budowie do biatka szoku ter-
micznego [20,18,16]. Jednakze niska czutos$¢ tego testu
i brak komercyjnej metody badania ograniczaja w chwili
obecnej jego wykorzystanie. W interpretacji testow im-
munologicznych nalezy rowniez bra¢ pod uwage wptyw
leczenia kortykosteroidami, wtaczonego przed przeprowa-
dzeniem diagnostyki. U drugiego z opisywanych chorych,
u ktorego wykonano badania immunologiczne po trzykrot-
nej kortykosteroidoterapii nie stwierdzono odchylen od
normy, co moglo by¢ spowodowane leczeniem.

Mimo braku jednoznacznego potwierdzenia podtoza
choroby za pomoca testow laboratoryjnych, w oparciu
o charakterystyczny obraz kliniczny u trojga opisanych
chorych niedostuch wigzano z procesami (auto) immuno-
logicznymi. U wszystkich chorych niedostuch spowodo-
wany byt uszkodzeniem $limaka, miat charakterystyczny,
fluktuacyjny charakter, towarzyszyly mu szumy, do istot-
nego uszkodzenia stuchu dochodzito w pierwszych mie-
sigcach trwania choroby w danym uchu. U dwojga pierw-
szych pacjentow, u ktorych wystepowato izolowane uszko-
dzenie stuchu, stwierdzono podatnos$¢ na kortykosteroido-
terapig, natomiast u trzeciej chorej, obok zaburzen stuchu
i narzadu przedsionkowego, wykazano ogdlnoustrojowe
choroby o uznanym tle autoimmunizacyjnym - miasteni¢
1 RZS. W literaturze istnieja opisy kazuistyczne wystepo-
wanie niedostuchu u chorych z guzkowym zapaleniem
tetnic [7,19], zespotem Cogana [1,4], ziarniniakiem We-
genera [7,8], zespotem Behgeta [3], zapaleniem chrza-
stek stawowych [5], toczniem rumieniowatym uktadowym
[17], reumatoidalnym zapaleniem stawow (mlodzienczym
i dorostych) [11]. W przypadku wspotistnienia niedostu-
chu z zapaleniem chrzastek stawowych lub RZS, patoge-
neza choréb moze zaleze¢ od pojawiania si¢ autoprze-
ciwciat przeciwko kolagenowi I1. Do rzadszych wspotist-
niejacych zespotow naleza zesp6t Vogt-Koyanagu-Hara-
da, poszczepienne zapalenie naczyn, choroba posurowi-
cza, a takze wrzodziejace zapalenie jelita grubego i inne.
W dotychczasowej literaturze brak jest opisu przypadku,
w ktorym jednoczesnie wystgpowalyby dwie ogélnoustro-
jowe choroby z autoagresji, z towarzyszacym dodatkowo
niedostuchem. Stad przypadek chorej SJ mozna trakto-
wac jako szczegodlnie ciekawy. U chorej, jako pierwsze,
juz w wieku 37 lat, pojawity si¢ objawy miastenii. Po 22
latach, w wieku 59 lat wystapity objawy z zakresu narza-
du stuchu i réwnowagi, a 5 lat p6zniej, w wieku 64 lat —
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objawy RZS. Tak zlozony przebieg choroby utrudniat oczy-
wiscie leczenie i wymagal kompleksowej opieki jedno-
czesnie kilku specjalistow.

Z danych literaturowych wynika, ze niedostuch od-
biorczy wystepujacy w autoimmunizacyjnej chorobie ucha
wewngetrznego moze dotyczy¢ w roznym stopniu roznych
czestotliwoscei, stad krzywa przewodnictwa powietrzne-
go moze mie¢ rozny ksztatt — ptaski, opadajacy w zakre-
sie $rednich i niskich czgstotliwoscei, lub tez opadajacy
w czestotliwosciach wysokich. Co wigcej ksztatt krzy-
wych audiometrycznych moze by¢ rézny w uchu prawym
i lewym u tego samego pacjenta. W wypadku prezento-
wanych chorych, w uchu, w ktéorym toczyt si¢ aktywny
proces chorobowy, stwierdzano istotne uposledzenie stu-
chu w czestotliwosciach niskich i §rednich - istotnych dla
rozumienia mowy. Stad poprawa styszenia tonow czystych
dawata bardzo duza poprawe rozumienia mowy. W opi-
sywanej jednostce chorobowej charakterystyczna jest
asymetria niedostuchu. Potwierdzaja to nasze obserwa-
cje. U wszystkich opisanych chorych niedostuch dotyczyt
jednego ucha, po kilku miesiacach, lub nawet latach (jak
w przypadku trzeciej chorej) dotaczat si¢ niedostuch w dru-
gim uchu. U dwoch chorych, oprécz objawow z zakresu
narzadu stuchu, wystgpowatly rowniez objawy z zakresu
uktadu przedsionkowego (zawroty glowy), jakkolwiek ich
nasilenie nie byto duze.

W wigkszosci osrodkéw zajmujacych sie leczeniem
autoimmunizacyjnej choroby ucha wewngetrznego jako leki
pierwszego rzutu stosowane sg kortykosteroidy [12,15,18].
W przypadku wczesnego ich wlaczenia (3-6 miesigcy od
pojawienia si¢ objawdw chorobowych) pozwalaja one na
odzyskanie stuchu przez niemal wszystkich pacjentow.
W przypadku drugiego z opisywanych chorych z izolo-
wang choroba ucha wewngtrznego, istotnie taka popra-
w¢ stuchu uzyskano. Niemal catkowita poprawe stuchu,
przywracajaca petna wydolno$¢ spoteczna, uzyskano row-
niez u pierwszej pacjentki w uchu lewym. Wyjsciowe
dawki powinny by¢ zblizone do 1 mg/kg wagi ciata pred-
nisolonu na dobg. W przypadku leczenia zbyt krotkiego
lub z zastosowaniem zbyt malych dawek, co miato miej-
sce u drugiego z opisanych chorych, a takze u innych pa-
cjentow kierowanych do Poradni, bardzo szybko docho-
dzi do nawrotu choroby. Nalezy takze zwroci¢ uwagg, co
podkreslaja réwniez inni autorzy, ze istnieje pewna grani-
ca w dawce leku, ponizej ktorej zbyt szybkie jej obnizanie
moze powodowaé powrdt objawdw stuchowych. W przy-
padku pierwszej chorej zmniejszenie Encortonu ponizej
35 mg/dobg powodowato ponowne pojawienie si¢ szu-
mow usznych i pogorszenie stuchu, w przypadku drugie-
go chorego granicg t¢ stanowita dawka 10 mg/dobeg. W ta-
kich przypadkach zwigkszenie dawki leku przez okres ko-
lejnych kilku tygodni pozwala na trwalszy efekt. Celem
zmniejszenia objawdw ubocznych leczenia kortykostero-
idami, coraz czeg$ciej zastosowanie znajduje podawanie
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tych lekow miejscowo do ucha srodkowego w okolice
okienka okragltego, najlepiej za pomoca ciagtej infuzji kon-
trolowanej [14,15]. Wykazano skutecznos¢ tej metody
u niektorych pacjentéw z izolowana choroba ucha we-
wngtrznego, jednakze jest ona mato skuteczna w przy-
padku wystepowania objawdw ogoélnoustrojowych.

Leczenie jest trudniejsze w przypadku niemoznosci
podania kortykosteroidow lub wystgpowania wielu cho-
rob autoimmunizacyjnych rownocze$nie. Taka sytuacja
wystapita u trzeciej z opisywanych chorych. Z powodu
nasilenia objawow meczliwosci, wiazanych z leczeniem
kortykosteroidami, jak réwniez innych towarzyszacych
chordb ogodlnoustrojowych (w tym zaawansowanej oste-
oporozy i choroby wrzodowej zotadka) u chorej istniaty
istotne przeciwwskazania do wtaczenia leczenia korty-
kosteroidami. Lekami z wyboru, w takiej sytuacji sa cyto-
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