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Resumen Introduccion y Objetivo: Dada la frecuente afectacion del tronco del encéfalo
en la esclerosis multiple (EM), las manifestaciones audiovestibulares son
habituales, pudiendo ser el primer sintoma de la enfermedad. A partir de los
casos clinicos presentados, pretendemos repasar esta sintomatologia y
resefiar los principales hallazgos de la exploracién clinica e instrumental.
Casos Clinicos: Describimos las manifestaciones audiovestibulares de 4
pacientes, en 2 de los cuales el vértigo fue la primera expresion de la EM,
presentando los otros 2 una sordera brusca a lo largo de la enfermedad.
Discusion: La clinica auditiva y vestibular que acompafia a la EM es muy
variada. Los sintomas cardinales son el vértigo, la inestabilidad y la
hipoacusia. El vértigo puede debutar como un sindrome vestibular agudo o
como un vértigo posicional (periférico o central). El desequilibrio suele ser
secundario a las alteraciones centrales de la enfermedad. La hipoacusia es
neurosensorial con diferentes patrones de presentacion, pero en general
con buen pronéstico. Aunque disponemos de medios de exploracién
sensibles, carecemos de la herramienta que nos permita establecer con
seguridad una correlacion entre la clinica y las alteraciones patoldgicas del
proceso. Conclusiones: Una neuritis vestibular, un vértigo posicional o una
sordera brusca pueden ser la primera manifestacion de una EM y como
especialistas en ORL tenemos la responsabilidad de detectarla. El vértigo y
el desequilibrio que ocurren a lo-largo de la enfermedad suelen tener un
origen central, pero es necesario descartar una causa periférica.

Palabras clave | Esclerosis multiple; sordera; vértigo; pérdida auditiva sensorineural;
audiometria de respuesta evocada; electronistagmografia.

Summary Introduction and objective: given the frequent involvement of the brainstem
in multiple sclerosis (MS), audiovestibular manifestations are common and
may be the first symptom of the disease. From the clinical cases submitted,
we intend to review this symptomatology and outline the main findings of
clinical and instrumental -examination. - Clinical cases: We describe
audiovestibular disorders in 4 patients, 2 of them showed vertigo like the
first expression of the MS, presenting the other 2 a sudden deafness
throughout the disease. Discussion: Hearing and vestibular clinic
accompanying MS is varied. The cardinal symptoms are dizziness,
instability, and hearing loss.- Vertigo can debut as an acute vestibular
syndrome or as a central or peripheral positional vertigo. Imbalance is
usually secondary to central alterations in disease. Hearing loss is
sensorineural with different patterns of presentation, but generally with good
prognosis. Although we have sensitive means of exploration, we lack the
tool that will allow us to establish a correlation between the clinical and
pathological alterations of the process safely. Conclusions: A vestibular
neuritis, a positional vertigo or a sudden deafness may be the first
manifestation of an MS and as specialists in ENT we have a responsibility to
detect it. Vertigo and imbalance that occur along the disease tend to have a
central source, but it is necessary to rule out a peripheral cause.

Keywords Multiple sclerosis; deafness; vertigo; hearing loss, sensorineural,
audiometry, evoked response; electronystagmography.

Introduccion

De todas las enfermedades desmielinizantes, la esclerosis mudltiple o
esclerosis en placas (asi denominada por su apariencia macroscopica y la
dureza de las lesiones) es la mas frecuente, siendo la principal causa de
discapacidad neurolégica en adultos jovenes del nuestro entorno [1, 2]. La
mielina normal, por su alto contenido lipidico es hidrofébica, pero en el proceso
desmielinizante, las lesiones activas se vuelven hidrofilicas, produciendo un
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incremento de sefial en las im&genes de resonancia magnética (RM)
ponderadas en T2. La placa provoca una respuesta reparadora que alcanza
variados grados de remielinizacion y gliosis (cicatriz) [1].

La causa de la EM es desconocida y su curso impredecible. Es mas frecuente
en el sexo femenino (1,5-2:1) y la edad de inicio predomina entre los 20-40
afos. La enfermedad se caracteriza por una sintomatologia variada que se
manifiesta en forma de “brotes o ataques” que evolucionan con remisiones y
exacerbaciones variables. Los sintomas mas usuales son: debilidad de algun
miembro, parestesias, pérdida de agudeza visual, disartria, temblor
intencional, inestabilidad... Dada la frecuente afectacion del tronco del
encéfalo (TE) las manifestaciones audio-vestibulares son habituales en la EM
y pueden ser el sintoma de inicio [3, 4].

La desmielinizacién ocurre en la mielina del sistema nervioso central (SNC)
producida por los oligodendrocitos, siendo la mielina de los nervios periféricos,
producida por las células de Schwann, minimamente afectada [5]. Los nervios
craneales contienen mielina propia del SNC a nivel de sus raices de entrada,
por lo que una placa de desmielinizacion que afecte esta zona puede producir
signos de disfuncidon nerviosa periférica. ElI VIII par es de los nervios que
tienen mayor proporcion de mielina del SNC, haciéndole especialmente
susceptible a los efectos de la EM [1, 4].

Descripcion

Presentamos cuatro casos.

En los 2 primeros (casos 1y 2) la EM debuté por un veértigo periférico agudo y
los otros 2 ya estaban diagnosticados de EM. El caso 3 desarrolld una sordera
brusca en el contexto de un brote y el 4, comenzé por hipoacusia unilateral que
se incrementd bruscamente en ambos oidos coincidiendo con una
exacerbacion de la enfermedad.

Caso 1: Vardon de 35 afios que desarrolla un vértigo rotatorio agudo, sin
sintomas auditivos y con cuadro vegetativo asociado que se trata como un
vértigo periférico, hasta que se incrementa la sintomatologia y aparece
diplopia, motivo por el que se le ingresa. En RM se refieren lesiones
milimétricas en ambos hemisferios y una mas grande en fosa posterior
derecha, adyacente a la pared lateral del IV ventriculo. La exploraciéon
electronistagmogréfica (ENG) muestra un nistagmo (Ng) grado Il hacia la
derecha, que no disminuye con la fijacion (Figura 1) y una abolicion del
nistagmo optocinético (NOC) derecho. El estudio neurolégico diagnostica al
paciente de EM.

Comentario: en la exploracion ENG, aunque el Ng es de apariencia periférica
(en resorte, batiendo siempre hacia la derecha y de grado Il), se incrementa
con la fijacion, por lo que se trata de un Ng central, consecuencia de las
lesiones desmielinizantes del TE.

Caso 2: Mujer de 29 afios que desarrolla un vértigo rotatorio agudo, sin clinica
auditiva y con sintomas vegetativos asociados, que se trata como un vértigo
periférico. A la semana se afiade a la sintomatologia, disartria y alteraciones
sensitivas en manos y pies, por lo que se ingresa en el Servicio de Neurologia.
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Ng grado | izdo, sin diplopia. En RM se observan mdltiples lesiones supra e
infratentoriales, diagnosticandose de EM con sindrome tronco-encefélico
agudo. A los pocos afios, sordera brusca del oido derecho (OD), con una
hipoacusia neurosensorial de 70-80 dB HL, ausencia de reflejos ipsilaterales
de estribo, ausencia de otoemisiones acusticas y total desestructuracion de los
potenciales evocados auditivos del tronco cerebral (PEATC) en el oido
derecho, siendo normal el izquierdo (Ol) (Figura 2).

Comentario: En esta paciente el inicio de la enfermedad fue un vértigo agudo
de apariencia periférico y a lo largo de la misma desarroll6 una sordera brusca,
de tipo central.

ICen

Figura 1: La exploracion ENG muestra un nistagmo grado Il hacia la derecha, con ojos
cerrados (vemos batidas nistagmicas derechas con la mirada al centro (1) y con la mirada
hacia la derecha (2)). Al abrir los ojos (3), se incrementa la frecuencia del nistagmo (aumenta
con la fijacion).

Caso 3: Varon de 29 afos, diagnosticado desde hace 10 afios de EM,
habiendo tenido en este periodo 3 brotes de neuritis éptica. Acude a urgencias
por presentar una pérdida brusca de audicién del Ol. En RM se aprecia una
hipercaptacion del VIII par izquierdo. La audiometria tonal liminal (ATL)
muestra una audicion normal del OD y una hipoacusia neurosensorial (HNS)
con audiograma aplanado del Ol de 40-50 dB HL. Timpanograma normal, con
reflejos de estribo ipsilaterales en OD y ausentes en OIl. Al estimular el OD y
registrar en el OI, obtenemos reflejos (contralaterales del OD). Otoemisiones
acusticas (OEA) presentes en el OD y ausentes en el Ol. PEATC
desestructurados en ambos oidos, aunque se identifica la onda V. El estudio
ENG destaca un Ng de la mirada derecho, seguimiento sacédico bilateral,
sacadas con aumento de latencia e hipometria hacia la derecha y simetria en
la prueba bitérmica con indice de fijacién patoldgico (Figura 3).

Comentario: Aungue la captacién del VIII par izquierdo que se visualiza en la
RM podria hacer pensar en una lesion exclusivamente periférica, la
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desestructuracion de los PEATC, la ausencia de reflejos de estribo ipsilaterales
en Ol y las alteraciones oculograficas afiadidas, expresan que hay otras
lesiones a nivel del TE causantes del resto de signos retrococleares.
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Figura 2: Hipoacusia neurosensorial severa del oido derecho, con ausencia de reflejos de
estribo ipsilaterales y desestructuracion completa de los PEATC del lado derecho. En el Ol la
exploracion auditiva es normal.
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Figura 3: En el panel izquierdo se aprecian los principales hallazgos de la ENG. 1:
seguimiento sacadico. 2: prueba bitérmica simétrica. 3: indice de fijacion patoldgico (> 40%).
En el panel derecho se muestran los resultados de la exploracién audioldgica. 4: hipoacusia
neurosensorial moderada del Ol con curva aplanada. 5: no existen OEAT en el Ol. 6: se
registran OEAT y PD en el OD. 7: los PEATC sélo permiten ver con claridad la onda V en
ambos oidos, con una latencia normal y simétrica. 8: hay reflejos ipsilaterales de estribo en
OD, estan ausentes en el Ol y en éste oido se registra el reflejo contra, producido al estimular
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el OD (reflejo contralateral del OD).

Caso 4: Mujer de 21 afios, diagnosticada de EM y remitida del Servicio de
Neurologia al de ORL por referir desde hace meses hipoacusia y zumbido de
tonalidad grave en el Ol. En la ATL destaca una HNS con caida en tonos
agudos en el Ol. Timpanograma normal, con reflejos de estribo ipsilaterales en
OD y ausentes en Ol. OEA normales en OD y ausentes en Ol. La audiometria
verbal muestra un umbral de recepcion de 40 dB, con una maxima
discriminacion del 100%. En PEATC las ondas del OD son normales, pero en
Ol hay ausencia de onda | y alargamiento de las ondas Il y V, con interlatencia
-V normal. A los 6 meses, coincidiendo con un brote agudo de la
enfermedad, se incrementa la hipoacusia del Ol y aparece en el OD, lo que se
comprueba en la ATL (Figura 4). Timpanograma normal, con reflejos de estribo
ipsilaterales en OD y ausentes en OIl. OEA ausentes en ambos oidos. La
audiometria verbal mantiene un 100% de maxima discriminacion. Con el
tratamiento corticoideo la paciente experimenta mejoria, recuperando los
niveles auditivos del OD, pero persistiendo los del Ol, que se mantienen en la
dltima revision (tras 1 afio de evolucion). Reaparecen las OEA en OD.
Presencia de reflejo de estribo ipsilateral en OD, apreciandose el inicio de un
reflejo contralateral en ambos sentidos. En PEATC reaparece la onda | en Ol,

se normaliza el espacio I-lll, aunque el llI-V se incrementa discretamente.
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Figura 4: Hipoacusia previa neurosensorial del Ol, que se corresponde con los hallazgos de
PEATC (10-6-13), donde en Ol hay una ausencia de onda | y un alargamiento de las ondas IlI
y V, respecto al OD, que sin embargo mantienen normal la interlatencia. Tras varios meses de
estabilidad auditiva, reaparece en el Ol la onda |, se normaliza el espacio I-IIl, al igual que el I-
V, aunque en relacion al OD el espacio llI-V esta discretamente alargado.

Comentario: Cabe destacar la evolucion de la paciente. El proceso se inicia
con una HNS izquierda en tonos agudos, de evolucién crénica (meses de
evolucion) y de caracter retrococlear (ausencia de reflejos de estribo
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ipsilaterales y alteraciones de PEATC, con ausencia de onda | y alargamiento
de onda V). Coincidiendo con un brote agudo, aparece una HNS ¢ coclear? del
OD (presencia de reflejos ipsi y ausencia de OEA) y se incrementa la del Ol,
ambas con caida en tonos agudos. Tras el tratamiento corticoideo, se recupera
por completo la del OD y mejora parcialmente la del Ol, tanto a nivel de ATL
como de PEATC, pero persiste una HNS retrococlear al menos durante este
afio de evolucién. ¢La hipoacusia coclear del OD, pudo ser consecuencia de
las alteraciones retrococleares aparecidas en el TE, secundarias al nuevo
brote agudo de la enfermedad?.

Discusion

La presencia de sintomas otoneuroldgicos en la esclerosis multiple es un
hecho frecuente y en nuestra exploracion deberemos diferenciar el origen
periférico del central [6].

Manifestaciones vestibulares:

El vértigo puede ser el primer sintoma de la EM entre un 2-10% (casos 1y 2) y
hasta en un 50% de pacientes aparecen crisis vertiginosas en algin momento
de la enfermedad [5]. Si la manifestacion-inicial es el vértigo, parece que éste
se reproducird con mas frecuencia a lo largo del proceso.

Se atribuye a lesiones en las vias vestibulares (raiz de entrada del VIII par,
ndcleo vestibular o suelo del cuarto ventriculo (caso 1)); pero lo que se suele
encontrar a nivel de RM son discretas lesiones alrededor del TE y pedunculos
cerebelosos [8]. Al igual gue como luego veremos con la hipoacusia, hay muy
pocas publicaciones donde se muestre una correlacion clinico-anatémica entre
el cuadro vertiginoso y la presencia de desmielinizacion, e incluso puede
presentarse un ataque agudo de vértigo central sin lesion aparente en RM [8].
Se suele manifestar como un vértigo agudo, de caracter transitorio (casos 1y
2), que puede ser recurrente, incluso con hipoacusia (siendo en ocasiones
dificil de diferenciar de la enfermedad de Méniére). El vértigo agudo en un
paciente con EM engloba 2 categorias; o es un sindrome vestibular agudo
(similar al ictus o neuritis vestibular, con vértigo intenso de dias de duracion,
cuadro vegetativo, desequilibrio e intolerancia al movimiento de cabeza) o es
un vértigo posicional. El vértigo posicional puede ser periférico (vértigo
posicional paroxistico benigno (VPPB)), con duracion de segundos vy
desencadenandose con los movimientos de cabeza, o bien de origen central
por una placa cercana al IV ventriculo [9] (en este caso se interrumpen las
proyecciones otoliticas que a través del pedunculo cerebeloso superior
conectan el nucleo fastigial del cerebelo con el vestibular) y cuya duracién
supera las 24 horas. Pula et al (2013) [8], presentan un resumen de lo
publicado en relacién al sindrome vestibular agudo en la EM. Como en el resto
de la poblacion el VPPB es frecuente en los pacientes con EM, por lo que
siempre se debe evaluar, ya que su diagnostico conlleva la posibilidad de
tratamiento mediante las maniobras de reposicidon [10]. Un episodio de vértigo
aislado, con apariencia de neuritis vestibular, en un paciente joven sin
antecedentes vestibulares ni neurologicos puede ser la primera manifestacion
de un proceso desmielinizante [11].

Un problema que se puede presentar con una EM establecida, es saber si un
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sintoma nuevo se debe a la enfermedad o a una causa periférica no
relacionada [1]. Con frecuencia los pacientes aquejan sensacion de
inestabilidad, que puede ser continua o, mas frecuentemente, episodica y
recurrente. Esta presente al comienzo del proceso en el 30% de los casos y
durante las recaidas la refieren tres cuartas partes de los enfermos [12]. Si un
paciente no diagnosticado de EM refiere inestabilidad, tendremos en cuenta la
rareza de que un problema laberintico se manifieste s6lo por desequilibrio y
acudiremos a la exploracion neuroldgica para poner al descubierto signos de
afectacion nerviosa central [10]. Por el contrario, si ya esta presente la EM y
aparece inestabilidad, realizaremos una exploracion completa del sistema
vestibular, para descartar lesiones laberinticas superpuestas que pudieran
tener un tratamiento especifico [1].

En la evaluacion clinica del paciente vertiginoso podemos utilizar la bateria
HINTS [13] (“head impulse”: impulso cefalico, “nystagmus”: evaluacion del
nistagmo y “test of skew”: presencia de desviaciones oblicuas) a fin de
determinar si el cuadro vestibular agudo es periférico o central [8]. Los 3
criterios de lesion central con esta evaluacion son: maniobra Oculo-cefalica
negativa, nistagmo de direccion cambiante y presencia de desviaciones
oblicuas. Basta con observar uno de ellos para sospechar un origen central.

No existen signos electrooculograficos especificos de la esclerosis en placas,
pero su importancia viene dada por la sensibilidad de esta prueba para
detectar alteraciones centrales [14], que si aparecen determinan la realizacion
de una RM, que sera diagndstica (casos 1 y 2). Un estudio ENG normal sélo
se ha referido en un 12% de pacientes [15]. Entre las alteraciones encontradas
destaca la presencia de un Ng espontaneo patolégico (18 a 63% de
pacientes), principalmente Ng horizontal de la mirada, que refleja la frecuente
implicacion del cerebelo en la EM. EI Ng vertical no es infrecuente, pero suele
asociarse con el horizontal. EI Ng pendular es un signo de alteracion severa
cerebelosa y se manifiesta en un 4% de pacientes, en las fases tardias de la
enfermedad. El hallazgo de un Ng de la mirada, de un Ng espontaneo
pendular adquirido o de un Ng monocular es util en el diagnostico de EM,
porque son caracteristicos de esta enfermedad e infrecuentes en otros
procesos [1]. También podemos detectar alteraciones de los movimientos
oculares (sacadicos, de seguimiento, optocinético) de caracteristicas centrales
(casos 1 y 3); cualquier tipo de Ng posicional y la falta de supresion del
nistagmo por fijacion ocular (que afecta a mas del 47% de pacientes) (casos 1
y 3) [16, 17]. La predileccién de la EM por la sustancia blanca periventricular
del TE causa con frecuencia diplopia secundaria a oftalmoplejia internuclear,
por lesion del fasciculo longitudinal medial. El sindrome completo de
oftalmoplejia internuclear se caracteriza por una paresia del o0jo que
aproxima/aduce en la mirada lateral (preservandose la aproximacion/aduccion
en la convergencia, por estar intactos el nacleo y las fibras nerviosas del Il par
craneal), y por un Ng disociado (que bate en la direccion de la mirada) en el
0j0 que separa/abduce. La presencia de este sindrome es casi patognomonica
de EM [1]. La prueba caldrica es andbmala en un cuarto de pacientes [18], con
paresia térmica unilateral en el 7%, probablemente por placas en el nucleo
vestibular (o afectaciéon de la raiz de entrada del VIII en la protuberancia) [10] e
hiperreflexia caldrica en mas del 44%, aparentemente debida a una pérdida de
la actividad supresora del cerebelo sobre las respuestas caléricas [1]. Los
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hallazgos de la exploracion oculovestibular suelen desaparecer una vez
mejorado el atague agudo, pero con frecuencia persisten discretas
alteraciones que pueden ser Utiles al diagndstico y al seguimiento de la
enfermedad.

Los potenciales miogénicos evocados vestibulares (VEMPS) son anémalos en
un tercio de pacientes con EM [19]. Es la Unica prueba vestibular capaz de
detectar una disfuncion en el sistema vestibular central.

La relacion entre EM vy alteracion vestibular, permite utilizar la rehabilitacion
como estrategia terapéutica, con la finalidad de mejorar la fatiga de estos
enfermos, el equilibrio general y su percepcion de discapacidad, acrecentando
su calidad de vida [20].

Manifestaciones auditivas:

Las primeras citas de alteracion auditiva por EM proceden de la literatura
alemana (Valentier, 1856 y Hess, 1888) [21, 22], aunque no es hasta un siglo
después cuando se realizan estudios epidemiolégicos seriados (destacando
los de Daugherty et al, 1983 [23]; Fischer et al, 1985 [22]; de Seze et al, 2001
[24]; Hellman et al, 2011 [25], etc.). Las ‘manifestaciones auditivas en la EM
son poco frecuentes, afectando a un 4-10% de pacientes [2, 4, 26], donde la
variabilidad clinica es muy grande (casos 2, 3 y 4). Se trata de hipoacusias
neurosensoriales que pueden aparecer de forma subita [27] (casos 2 y 3) O
progresiva (caso 4), uni (casos 2 y 3) o bilateral (caso 4), simétrica o
asimétrica (caso 4). Es frecuente que la hipoacusia tenga buen prondstico y
mejore parcial o totalmente (caso 4) [28]. No existe una relacion aparente
entre la severidad y duracién de la EM y la hipoacusia, que puede presentarse
como manifestacion inicial (3-5% de ocasiones) u ocurrir después de mas de
19 afios de su comienzo [2, 4, 14, 29]. Puede asociar 0 no, acufenos y vértigo.
Parece que predomina en mujeres (6/1) y la edad media de los pacientes
referidos en la literatura es de 22 afios (de 11 a 46) [2]. Cuando la audiometria
tonal liminal es anémala, no tiene patrones caracteristicos de EM [23]. Oziinlii
et al (1998) [29] expresan que el tipo de pérdida auditiva depende de la
localizacion de la placa desmielinizante. Si es en la raiz de entrada del nervio,
se presentaria una caida en los tonos agudos (similar a la de un tumor en el
VIII par), siendo la hipoacusia en los tonos graves caracteristica de las
lesiones que asientan en el TE. Se trata en general de una hipoacusia
retrococlear, con reclutamiento negativo, fatiga auditiva puesta de manifiesto
en el tone decay test, y alteracion del reflejo estapedial (casos 2, 3 y 4). Las
pruebas clasicas de audiometria verbal suelen revelar pocas anomalias y
aunque una mala discriminacién en relacion a la ATL expresaria una lesion del
SNC, el porcentaje de afectacion en la EM es escaso (3 a 7%) (caso 4) [3, 16].
Sin embargo, cuando se utilizan pruebas de discriminacion verbal mas
complejas (con ruido, bilaterales...) para valorar las funciones auditivas
centrales, los resultados son bastante peores [3].

La EM altera la vaina de mielina, cuya funcién principal consiste en
incrementar la frecuencia de transmision de los potenciales de accion en los
axones neurales. En las fibras desmielinizadas, cuando la tasa de estimulacion
supera el periodo refractario axonal, se produce un bloqueo temporal de la
conduccion nerviosa. En determinados grupos de fibras los potenciales de
accion pueden perder la sincronia, siendo posiblemente ésta, la causa de las
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alteraciones observadas en los potenciales evocados auditivos del tronco
cerebral (PEATC) en esta enfermedad [1]. Por este motivo se utilizan los
PEATC en el seguimiento de la EM (casos 2, 3y 4), dada la estrecha relacion
entre las ondas del potencial evocado auditivo y las estructuras anatdmicas
especificas de la via auditiva. De un 30 a un 70 % de los pacientes presentan
PEATC anormales [30], y es incluso frecuente que se recupere la audicién en
la ATL y persistan las alteraciones en PEATC [27]. En estos casos, la
conduccion puede ser suficiente para mantener una audicion normal, pero
insuficiente para generar picos de actividad que puedan ser registrados en la
calota craneal [27], de tal manera que los PEATC seguirian detectando
lesiones subclinicas [31]. El problema es que las alteraciones de los PEATC
registradas tiempo después de una recaida con hipoacusia puede que no
tengan nada que ver con los sintomas auditivos del paciente [22]. Las bases
anatomicas de la recuperacion son desconocidas. Cuando en los animales se
inducen pequefias lesiones de desmielinizacion, comienza la remielinizacion a
los 10 dias, restaurandose la conduccion a los 14 [4]. Otro hallazgo interesante
es la prevalencia de las anomalias unilaterales en los PEATC, sugiriendo que
en los generadores de las diferentes ondas participa muy poco la conduccion
contralateral, a pesar de que la anatomia demuestre el cruzamiento de la via
auditiva [32]. La experiencia indica que la parte activa, por donde se conducen
los impulsos de los PEATC, es ipsilateral al oido estimulado. Légicamente es
una consideraciéon muy importante a la hora de buscar una correlacion clinico-
patologica [32].

En otras ocasiones, como en el caso 4, puede quedar como secuela una
pérdida auditiva permanente [23]. No existe ningun factor que implique buen
prondstico respecto a la recuperacion auditiva, ni siquiera el tratamiento con
corticoides [2]. Leite et al (2014) [2] proponen realizar un estudio comparativo
de la mielina del nervio auditivo, del nervio Optico y de las fibras nerviosas
asociadas frecuentemente con la enfermedad, al considerar que permitiria
comprender ciertos mecanismos de la EM.

Finalmente referir, que los PEATC han sido usados en presencia de una sola
lesion sugestiva de EM para localizar otras zonas de desmielinizacion no
objetivadas en la RM. Las anomalias de la onda V son las mas frecuentes y se
pueden detectar en aproximadamente la mitad de los pacientes con EM aun
sin signos clinicos de afectacién del TE [33].

Las lesiones responsables de la hipoacusia en la EM se pueden localizar en el
VIII par o en el TE [22-25, 27]. La sensibilidad de los PEATC en los pacientes
con EM y afectacion auditiva es mucho mayor que la de la RM; y en
numerosos casos donde los PEATC estan alterados no se puede demostrar la
presencia de una lesion radioldgica ni en la entrada del nervio auditivo ni en el
tronco del encéfalo [34]. En el nervio auditivo (a diferencia de otros nervios
periféricos), la zona de transicion mielinica entre la glia y la zona de Schwann
se encuentra distalmente, cerca del conducto auditivo interno, e incluso se han
descrito islotes de glia en zonas mas distales a la de transicion, pudiendo
asentar en todas estas areas placas de desmielinizacion [35]. En la sordera
unilateral, hay alguna publicacion que muestra lesion del VIII par [35], como en
el caso 3 que nosotros presentamos, donde las alteraciones en PEATC son
también similares, con ausencia de onda | y alargamiento 1l1-V (Figura 3), que
sugiere, como luego veremos, una afectacion distal del nervio auditivo. Sin
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embargo, en la mayor parte de los casos publicados con estudio de imagen, el
dafio se suele localizar en el TE, antes del cruzamiento de las fibras
ipsilaterales del lado de la sordera, a nivel de la unién bulbo-protuberancial y
en la zona de entrada del nervio auditivo [24]. También podrian causar
hipoacusia zonas de desmielinizacion localizadas después de la bifurcacion
del nervio coclear, en el nacleo o en el tracto coclear, pero dada la anatomia
de este sentido tan especial, es improbable que una lesi6bn simple cause
hipoacusia a este nivel [24]. En algunos casos de sordera brusca, no se ha
encontrado lesién subtentorial, lo cual es importante si se trata de la primera
manifestacion de la EM. Ademas, la afectacion exclusiva del nervio craneal,
puede pasar desapercibida en la RM [34]. Debemos tener en consideracion la
complejidad anatomica y funcional de la via auditiva central, que todavia no
comprendemos  completamente, consecuencia de sus  mudltiples
interconexiones, decusaciones y variabilidad en el namero de neuronas
involucradas [2], de tal manera que como ocurria con el vértigo, en presencia
de una hipoacusia no sabemos localizar con precision el dafio nervioso, su
patogénesis, ni la anomalia asociada [25].

Las alteraciones de los PEATC en la esclerosis multiple son variables (casos
2, 3y 4): aumento de las latencias interondas, cambios de amplitud (siendo
mayor en las primeras ondas y menor en las Ultimas), falta de ondas y pobre
reproductibilidad [3, 16, 31, 32]. Las anomalias mas frecuentes guardan
relacion con la morfologia de las ondas Ill.y V [37]. Sélo en el 2-10% se
observa la ausencia o retraso de la onda | (casos 3 y 4), generada por la parte
distal del nervio auditivo, indicando que la desmielinizacion puede afectar la
zona mas periférica del VIII par [21-23, 32]. Una lesion en la zona proximal,
cercana al tronco cerebral, generaria una onda | normal, con retraso,
disminucién de la amplitud o abolicién del resto de ondas [30].

La presencia de otoemisiones acusticas permite reafirmar la causa central de
la pérdida auditiva [38]; pero sin embargo en otras ocasiones, junto a unos
PEATC alterados encontrabamos ausencia de OEA (casos 2, 3y 4). Saberi et
al (2012) [39] explican que, aunque la alteracion de los PEATC implica lesion
retrococlear, es posible que exista una reciproca correlacion entre la via
coclear y retrococlear, por ejemplo a través de la via eferente, y que pueda
aparecer una alteracion coclear en estos pacientes. En el caso 4 se observa
una ausencia de OEA en el lado derecho que vuelven a normalizarse tras el
restablecimiento de la audiometria tonal en ese oido, lo que quiza indique que
esta manifestacion coclear fue secundaria a la alteracion central.

Conclusiones
Una neuritis vestibular, un veértigo posicional o una sordera brusca pueden
ser la primera manifestacion de una EM, incluso sin alteraciones aparentes
en la RM [29].
La presencia de veértigo y/o desequilibrio en pacientes con EM suele indicar
una lesién a nivel central, pero debe descartarse la existencia de una lesion
de tipo periférico.
Las alteraciones audio-vestibulares en la EM pueden ser muy variadas y
aunque disponemos de instrumentos para su deteccion, no sabemos localizar
con precision el dafio nervioso, ni explicar su patogenia.
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