
212 www.fmr.viamedica.pl

WYBRANE
PROBLEMY
KLINICZNE

Autoimmunizacyjna choroba
ucha wewnętrznego — wyzwanie
nie tylko dla lekarza rodzinnego

Adres do korespondencji:
dr hab. med. Waldemar Narożny, prof. nadzw.

Katedra i Klinka Chorób Uszu, Nosa,
Gardła i Krtani AM w Gdańsku
ul. Dębinki 7, 80–211 Gdańsk

e-mail: naroznyw@wp.pl

STRESZCZENIE

Autorzy dokonali przeglądu najnowszego piśmiennictwa dotyczącego autoimmunizacyj-

nej choroby ucha wewnętrznego (AIED). Dane dotyczące epidemiologii, obrazu klinicz-

nego, współczesnej diagnostyki laboratoryjnej, sposobów rozpoznawania i leczenia tej

choroby poprzedzono danymi dotyczącymi immunopatologii ucha wewnętrznego oraz

informacjami na temat możliwości oddziaływania układu immunologicznego na narząd

słuchu i równowagi.

W podsumowaniu pracy autorzy przekazali dla lekarza rodzinnego kilka praktycz-

nych rad dotyczących możliwości i ograniczeń lekarza pierwszego kontaktu w roz-

poznaniu AIED.
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IMMUNOPATOLOGIA UCHA WEWNĘTRZNEGO
Ucho wewnętrzne było uważane przez wie-
le lat, aż do lat 70. XX wieku, za narząd

uprzywilejowany, niepodlegający wpływom

układu immunologicznego. Nieobecność
procesów immunologicznych na terenie

ucha wewnętrznego miała wiązać się z istnie-

niem bariery krew–przychłonka.
Okazało się, że bariera ta nie jest szczel-

na ani dla białek antygenowych czy komórek

immunokompetentnych, ani dla przeciw-
ciał. Dowodów dostarczyły liczne  badania

doświadczalne na zwierzętach oraz próby

kliniczne [1–6]. Immunizacja ogólnoustro-

jowa białkiem obcogatunkowym powoduje

wzrost poziomu swoistych przeciwciał, za-
równo w surowicy krwi, jak i przychłonce [7].

Antygen wprowadzony miejscowo do ślima-

ka przedostaje się do krążenia ogólnego,
wywołując  w surowicy krwi  wzrost swoistych

przeciwciał na poziomie zbliżonym do im-

munizacji na drodze ogólnej. Powtórne
wprowadzenie tego samego antygenu do

ucha wewnętrznego zwierząt uprzednio

ogólnie immunizowanych wywołuje pogor-
szenie słuchu, zmiany morfologiczne w śli-

maku oraz wzrost poziomu swoistych prze-

ciwciał w przychłonce.
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Narządem limfatycznym ucha wewnętrz-
nego odpowiedzialnym za miejscową odpo-

wiedź immunologiczną jest worek i przewód

śródchłonki (sacculus et ductus endolymphati-

cus) będący częścią błędnika błoniastego. Taką

hipotezę jako pierwsi postawili w 1974 roku
Lim i wsp. [8]. Budowę błędnika błoniaste-

go z umiejscowieniem worka i przewodu

śródchłonki przedstawiono na rycinie 1.
Wokół worka śródchłonki występuje bo-

gata sieć naczyń limfatycznych i krwiono-

śnych. W worku śródchłonki i przestrzeni
okołoworkowej wykazano obecność makro-

fagów, limfocytów T (głównie CD4, rzadziej

CD8), limfocytów B (opłaszczonych IgM,
rzadziej IgA lub IgG), komórek Langerhan-

sa i komórek tucznych [7, 9–12].

Do chwili obecnej nie poznano dobrze
mechanizmów kontroli nad napływem ko-

mórek immunokompetentnych do ucha we-

wnętrznego. Źródłem sygnałów jest prawdo-
podobnie worek śródchłonki. Potwierdze-

niem tej hipotezy mogą być wyniki doświad-

czenia Tomiyamy i wsp. [13] z 1987 roku, któ-
rzy po zamknięciu worka śródchłonki stwier-

dzili w ślimaku obniżenie poziomu reakcji

immunologicznych. Ponadto w worku śród-
chłonki znaleziono immunoglobuliny, głów-

nie IgG, choć ich poziom był bardzo niski.

Mogi i wsp. [14] uważają, że pochodzą one

głównie z przychłonkowych naczyń żylnych,
negując ich pochodzenie z płynu mózgowo-

-rdzeniowego.

Układ immunologiczny ucha wewnętrz-
nego połączony jest z ogólnoustrojowym

układem immunologicznym, tak zwanym
układem limfatycznym błony śluzowej

(MALT, mucosal associated lympatic system),

dwiema drogami: drogą żyły spiralnej wrze-
ciona (SMV, spiral modiolar vein) oraz przez

okienko okrągłe z uchem środkowym.

Drogą dominującą jest droga żylna.
Wprowadzenie antygenu do ucha we-

wnętrznego wywołuje ekspresję międzykomór-

kowej molekuły adhezyjnej-1 (ICAM-1, Inter-

cellular Cell Adhesion Molecule 1) na po-

wierzchni komórek śródbłonka żyły spiralnej

wrzecionka, co ułatwia przepływ komórek im-
munokompetentnych do schodów bębenka

[15–17]. Komórki immunokompetentne

w worku śródchłonki dzielą się, uwalniają me-
diatory zapalne, doprowadzając do zmian

czynnościowych (uszkodzenie słuchu) i mor-

fologicznych (wodniak śródchłonki, osteone-
ogeneza) ślimaka. Umiejscowienie komórek

immunokompetentnych w ślimaku świnki mor-

skiej w odpowiedzi na wprowadzenie do jego
wnętrza antygenu przedstawiono na rycinie 2.

W reakcji immunologicznej uwalniane

są w ślimaku dwa rodzaje cytokin: cytokiny

Rycina 2. Mikrofotografia zmienionego zapalnie
zakrętu środkowego ślimaka świnki morskiej. Komórki
immunokompetentne poza naczyniami widoczne są
w obrębie kanału otaczającego żyłę spiralną
wrzecionka (SMV)oraz na drodze przepływu krwi do
schodów bębenka. Reprodukowane za zgodą [3].

Rycina 1. Błędnik błoniasty. 1 — worek śródchłonki;
2 — przewody półkoliste (przedni, tylny, boczny); 3
— łagiewka; 4 — woreczek; 5 — przewód ślimakowy;
6 — przewód śródchłonki (wg Schuknechta [19],
w modyfikacji własnej)
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typu Th1 — odpowiedzialne za podtrzymy-

wanie reakcji zapalnej na proces autoimmu-
nologiczny (interferon-g, IL-2), oraz cytoki-

ny typu Th2 — kontrolujące przebieg reak-

cji zapalnej (IL-4, IL-10 i inne).
W 1983 roku Yoo i wsp. opisali uszkodze-

nia słuchu i zmiany histopatologiczne w śli-
maku szczura (zanik narządu Cortiego, wod-

niak błędnika, nacieki okołonaczyniowe,

ogniska otospongiozy) po jego immunizacji
kolagenem II, które to białko występuje

w dużej ilości w uchu wewnętrznym [18].

W latach późniejszych podobne zmiany
u zwierząt drogą immunizacji wywołali Har-

ris i wsp. [7]. Obraz zmian w uchu wewnętrz-

nym świnki morskiej powstałych w następ-
stwie wtórnej immunizacji ślimaka obcymi

białkami, na które zwierzę wcześniej uczu-

lono przedstawiono na rycinie 3.
Zależność między układowymi choroba-

mi autoimmunizacyjnymi a uchem we-

wnętrznym na modelu zwierzęcym przedsta-
wili w 1999 roku Ruckenstein i wsp. [cyt. wg

3]. Badane przez nich myszy MLR-Faslpr,

będące modelem tocznia trzewnego układo-
wego, wykazywały postępujące uszkodzenie

słuchu, a największe zmiany chorobowe

ucha wewnętrznego stwierdzono w prążku
naczyniowym.

Pośmiertne badania histopatologiczne

kości skroniowych chorych z ogólnoustrojo-

wymi chorobami autoimmunologicznymi

wykazały w uchu wewnętrznym zniszczenia
komórek rzęsatych i podporowych, wodniak

śródchłonki, proliferację tkanki włóknistej

i kostnej oraz degenerację włókien nerwo-
wych [19, 20].

Dowodów doświadczalnych na istnienie
połączenia, drogą okienka okrągłego, ukła-

du immunologicznego ucha wewnętrznego

z immunologicznym układem ogólnoustro-
jowym dostarczyły obserwacje między inny-

mi Cao i wsp. [21], Gloddeka i wsp. [22] oraz

Veldmana i wsp. [23] z lat 90. XX wieku.
Immunizacja struktur ucha środkowego

doprowadzała bądź do pojawienia się

w uchu wewnętrznym substancji identycz-
nych do wyzwalanych w uchu środkowym

(np. IL-2), bądź do uszkodzeń komórek rzę-

satych ucha wewnętrznego.

WPŁYW UKŁADU IMMUNOLOGICZNEGO
NA NARZĄD SŁUCHU I RÓWNOWAGI
Pogląd o możliwym wpływie układu immu-
nologicznego na stan słuchu wyrazili już w

latach 20. XX wieku Joannovic, Masugi i

wsp. [24, 25]. W 1958 roku Lehnahrd [26]
podejrzewał zależność nagłego, obustronne-

go ubytku słuchu z wytwarzaniem przez or-

ganizm przeciwciał skierowanych przeciwko
ślimakowi. Kikuchi [27] w 1959 roku opisał

tak zwany sympathetic otitis, sugerując wpływ

Rycina 3. A. Mikrofotografia prawidłowego worka śródchłonki (ES) ucha wewnętrznego świnki morskiej.
Preparat zatopiony w formalinie. HE. x 20
B. Mikrofotografia worka śródchłonki (ES) świnki morskiej z cechami zapalenia ucha wewnętrznego w
następstwie wtórnej immunizacji ślimaka obcymi białkami, na które zwierzę zostało wcześniej uczulone. HE x
20. Reprodukowane za zgodą [3]

A B
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operacji chirurgicznej jednego ucha na stan

słuchu ucha drugiego i proponując przyjęcie
za przyczynę tej choroby czynnik autoimmu-

nologiczny. W 1961 roku Beickert [28],

a w 1964 roku Terayama i wsp. [29] przedsta-
wili wyniki swoich doświadczalnych badań

na ślimaku świnki morskiej mogących po-

twierdzać obecność w tym narządzie pro-
cesów autoimmunologicznych. W 1979 roku

McCabe [30] jako pierwszy opisał grupę

18 chorych z obustronnym asymetrycznym
niedosłuchem odbiorczym rozwijającym się

w okresie tygodni bądź miesięcy, u których

uzyskano poprawę słuchu po leczeniu kor-
tykosteroidami. Zaproponował on nazwę

tego schorzenia: autoimmunizacyjna cho-

roba ucha wewnętrznego (AIED, autoim-

mune inner ear disease, immune-mediated

inner ear disease, progresive sensorineural

hearing loss, rapidly progressive sensorineu-

ral hearing loss), podał jej definicję oraz

zasugerował możliwość uzyskania poprawy
słuchu po jej wczesnym rozpoznaniu i roz-

poczęciu właściwego leczenia. W środowi-

sku naukowym powszechnie zaakceptowa-
no uwagi zawarte w pracy McCabe’a, a sa-

ma praca stała się impulsem do szerszych

badań nad procesami autoimmunologiczny-
mi ucha wewnętrznego. Ze względów etycz-

nych niemożliwe było prowadzenie tych ba-

dań na organizmie ludzkim. Stworzono jed-
nak wiele doświadczalnych modeli zwierzę-

cych autoimmunologicznego uszkodzenia

ślimaka [31–33], co pozwoliło na wiary-
godną, w opinii Solimana [34], korelację

rezultatów badań doświadczalnych z wyni-

kami badań serologicznych uzyskanych
u chorych z AIED. Oceny aktywności auto-

immunologicznej chorego z niedosłuchem

odbiorczym można dokonać różnymi meto-
dami, między innymi za pomocą: testu ha-

mowania migracji limfocytów, testu

transformacji blastycznej limfocytów, te-
stów immunoenzymatycznego ELISA bądź

immunoblottingu (test Western-blot) [21,

30, 35–38].

Dotychczas w surowicy chorych z postę-

pującym niedosłuchem odbiorczym wykry-
to wiele autoprzeciwciał skierowanych prze-

ciwko różnym tkankom ucha wewnętrznego

[33]. Były to zarówno białka narządowo nie-
swoiste o ciężarze cząsteczkowym 47, 50, 55,

62 kDa, jak i białka narządowo swoiste o cię-

żarze cząsteczkowym 32, 35, 58, 60 kDa [12].
Jako potencjalne autoprzeciwciała w choro-

bie autoimmunizacyjnej ucha wewnętrzne-

go rozpatrywano również inne białka, takie
jak: białka rodziny kolagenu (kolagen I, IV,

IX), laminina, beta-tubulina, beta-tektory-

na, białko Po, białko Raf-1 [12, 39–42]. Jed-
nocześnie wśród tej mnogości przeciwciał

nie znaleziono ani jednego będącego specy-

ficznym dla AIED, o niezbitym związku
przyczynowo-skutkowym między pojawie-

niem się a rozwojem AIED [33, 43]. Za naj-

ważniejsze z nich uważano przeciwciała
przeciw antygenom ucha wewnętrznego

o masie 68–72 kDa [38, 44–46]. Badania
Gottschlicha i wsp. [44] oraz Moscickiego

i wsp. [45] wykazały kilkakrotnie wyższą,

w porównaniu z grupą kontrolną, skutecz-
ność immunosupresyjnej terapii u chorych,

u których w surowicy stwierdzono obecność

autoprzeciwciał przeciw antygenowi 68 kDa.
W 1995 roku Billings i wsp. [47] oraz Bloch

i wsp. [48] zidentyfikowali antygen 68 kDa

jako białko szoku termicznego 70 (HSP-70,
heat shock protein). Jest to białko nieswoiste

narządowo występujące powszechnie w tkan-

kach poddanych stresowi. Do niedawna uwa-
żano je za antygen docelowy reakcji autoim-

munologicznej w AIED. Nair i wsp. [49]

w 2004 roku poddali w wątpliwość tę opinię.
Badacze ci wyizolowali z komórek podstaw-

nych ucha wewnętrznego świnki morskiej

antygen IESCA (inner ear supporting cell

antigen), przeciw któremu wcześniej udało

się im wytworzyć przeciwciało monoklonal-

ne. Podanie tego przeciwciała wywoływało
u świnki morskiej niedosłuch [49, 50].

U większości chorych z podejrzeniem AIED

stwierdza się przeciwciała wiążące się z ko-
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mórkami podstawnymi ucha wewnętrznego

świnki morskiej [46]. Do analizy budowy
tego antygenu Nair i wsp. [49] zaangażowa-

li spektroskop masowy. Stwierdzili oni zbież-

ność budowy IESCA z budową ludzkiego
białka 2 przenoszącego cholinę (CTL2, cho-

line transporter-like protein 2). W 2008 roku
pojawiły się pierwsze komercyjne testy dia-

gnostyczne pozwalające wykryć metodą

ELISA (enzyme-linked immunosorbent test)
przeciwciała przeciw IESCA. Powoli zastę-

pują one testy Western-blot anty-HSP-70.

CHOROBA AUTOIMMUNIZACYJNA UCHA
WEWNĘTRZNEGO — AIED

Uwagi wstępne
W etiopatogenezie uszkodzeń bądź znisz-

czeń ucha wewnętrznego zaburzenia im-

munologiczne brane są każdorazowo pod
uwagę, obok takich czynników, jak: zabu-

rzenia naczyniowe (skurcz naczynia, zator,

zakrzep), infekcje wirusowe czy uraz. Re-
akcja immunologiczna nie zawsze musi

kończyć się upośledzeniem sprawności

działania danego narządu, czego dowo-
dem mogą być wyniki prowadzonej przez

Woolfa i wsp. [51] ogólnoustrojowej im-

munizacji świnki morskiej antygenem wi-
rusowym, która ochroniła ucho wewnętrz-

ne przed późniejszymi infekcjami wiruso-

wymi. Odpowiedź immunologiczna ucha

wewnętrznego, ze względu na wrażliwość
zarówno na uszkodzenia struktur komór-

kowych tego narządu, jak i trudności w ich

regeneracji, winna być przez ustrój precy-
zyjnie kontrolowana i nadzorowana. Brak

tej kontroli lub rozregulowanie jej mecha-
nizmów doprowadza do wielu schorzeń

o prawdopodobnej etiologii immunolo-

gicznej, w tym zarówno chorób ucha we-
wnętrznego, jak i innych elementów tego

narządu. Listę chorób ucha o podłożu im-

munologicznym sporządzoną przez Yoo
i wsp. [12] przedstawiono w tabeli 1.

U części chorych z AIED (15–30%) jej

objawom towarzyszą zmiany charaktery-
styczne dla innych, ogólnoustrojowych

chorób autoimmunologicznych. Zestawie-

nie autoimmunologicznych chorób ogól-
noustrojowych, w przebiegu których może

pojawić się odbiorcze uszkodzenie słuchu,

zostało sporządzone przez Yoo i wsp. [12]
(tab. 2).

Epidemiologia AIED
Częstość występowania AIED jest trudna do
ustalenia. Trudność potęguje brak specyficz-

nego dla tej choroby testu diagnostycznego.

Prawdopodobnie dotyczy ona mniej niż 1%
wszystkich chorych z zaburzeniami słuchu

i równowagi. Częściej chorują kobiety, a po-

Tabela 1

Choroby ucha o  podłożu immunologicznym

Anatomiczna część ucha Jednostka chorobowa

Ucho zewnętrzne Zapalenie chrząstek małżowiny usznej
Nawracające wieloogniskowe zapalenie chrząstek

Błona bębenkowa Tympanoskleroza

Ucho środkowe Otoskleroza
Wysiękowe zapalenie ucha środkowego
Martwicze zapalenie ucha środkowego
Perlak

Ucho wewnętrzne Autoimmunizacyjna choroba ucha wewnętrznego (AIED)
Choroba Ménière’a
Otoskleroza
Zapalenie naczyń ślimaka
Nagły niedosłuch czuciowo-nerwowy

Reakcja immunologiczna
nie zawsze musi kończyć

się upośledzeniem
sprawności działania

danego narządu
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czątkowe objawy pojawiają się między 20.

a 50. rokiem życia. W materiale Hughesa
i wsp. [52] obejmującym przedział wiekowy

17–42 lata kobiety stanowiły 65% wszystkich

badanych chorych. U 20% spośród nich
w okresie późniejszym do objawów AIED

dołączały objawy ogólnoustrojowej choroby

autoimmunologicznej.

Obraz kliniczny AIED
Na obraz kliniczny AIED składa się postę-

pujący, często fluktuacyjny, obustronny nie-
dosłuch odbiorczy rozwijający się w okresie

tygodni bądź miesięcy. Szybkość rozwijania

się niedosłuchu jest mniejsza niż dla presby-

acusis, a większa niż w nagłym niedosłuchu

czuciowo-nerwowym. U ponad połowy cho-

rych pojawiają się również różnie nasilone
objawy przedsionkowe, takie jak: uczucie

niestabilności podłoża, ataksja, położenio-

we i napadowe zawroty głowy. Zmiany cho-
robowe obejmują u większości chorych

(79%) oboje uszu, a niedosłuch może być za-

równo obustronnie symetryczny, jak i asy-
metryczny. Szumy uszne i uczucie pełności

w uszach zgłasza 25–50% chorych. Badanie

otoskopowe prawie u wszystkich chorych

wypada prawidłowo. Opisy chorych z AIED,

u których stwierdza się uszkodzenie błony
bębenkowej, ucha środkowego bądź poraże-

nie nerwu twarzowego należy traktować

jako kazuistyczne  [3].

Badania laboratoryjne w AIED
Dotychczas nie stworzono swoistego, moż-
liwego do klinicznego stosowania, testu dla

autoimmunologicznej choroby ucha we-

wnętrznego. Do niedawna za taki test uwa-
żano ocenę w surowicy krwi miana przeciw-

ciał przeciwko białku szoku termicznego

HSP-70 metodą Western-blot [53]. Moscic-
ki i wsp. [45] widzieli jego przydatność u tych

chorych z AIED, u których nie stwierdza się

innych ogólnoustrojowych chorób autoim-
munologicznych, wrażliwych na steroidote-

rapię. Badania sprzed kilku lat ujawniły jed-

nak zarówno niską czułość testu (wypadał
dodatnio jedynie u 22% chorych z AIED

— Gottschlich i wsp. [44]), jak i niską swo-

istość (wynik dodatni uzyskiwano równie
często u chorych z AIED, jak u zdrowych

— Yeom i wsp. [54], Garcia i wsp. [55]). Jesz-

cze w 1999 roku Hirose i wsp. [53] jako naj-
bardziej efektywny i stosunkowo tani zestaw

badań przesiewowych u chorych z podejrze-

niem AIED określili badanie Western-blot
HSP-70 połączone z OB.

W 2008 roku do praktyki klinicznej

zaczął wchodzić test oceniający w surowicy
krwi, metodą ELISA, poziom przeciwciał

skierowanych przeciwko antygenowi IE-

SCA zlokalizowanemu na powierzchni ko-
mórek podstawnych narządu Cortiego świn-

ki morskiej. Chorzy, u których takie przeciw-

ciała stwierdzano, uzyskują po leczeniu ste-
roidami 3-krotnie wyższą poprawę audiome-

tryczną słuchu. Czułość i swoistość tego testu

jest znacznie wyższa niż dotychczas stosowa-
nego testu Western-blot anty-HSP-70 [56].

Rozpoznanie AIED
Rozpoznanie AIED opiera się na danych

klinicznych, wykazaniu, na podstawie wyko-

Tabela 2

Ogólnoustrojowe choroby
autoimmunologiczne z możliwym
uszkodzeniem ucha wewnętrznego

t Nawracające wieloogniskowe zapalenie chrząstek

t Układowy toczeń trzewny

t Guzkowe zapalenie naczyń

t Reumatoidalne zapalenie stawów

t Zespół Sjögrena

t Twardzina uogólniona

t Nużliwość mięśni (myasthenia gravis)

t Choroba Hashimoto

t Zespół Goodpastura

t Zespół Vogt-Koyanagu-Harada

t Zespół Cogana

t Choroba Behçeta

t Sarkoidoza

t Wrzodziejące zapalenie jelit

t Ziarniniak Wegenera

Częściej chorują kobiety,
a początkowe objawy
pojawiają się między
20. a 50. rokiem życia
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nywanego co miesiąc badania audiome-

trycznego, postępującego charakteru niedo-
słuchu oraz dobrej wrażliwości chorego na

podjęte leczenie immunosupresyjne.

Przy stawianiu rozpoznania rekomendo-
wana jest znajomość wyników niespecyficz-

nych testów autoimmunologicznych, takich

jak: testy mogące wskazywać na obecność
ogólnoustrojowych chorób immunologicz-

nych (OB, kompleksy immunologiczne, stę-

żenie hormonu tyreotropowego [TSH, thy-

roid stimulating hormone], antygen HLA,

czynnik reumatoidalny, autoprzeciwciała:

ANA, SMA, AMA, AGA) i testy pozwala-
jące rozpoznać schorzenia podobne do cho-

rób autoimmunologicznych — kiłę, HIV,

chorobę Lyme’a.

Leczenie AIED
Leczenie AIED opiera się na podawaniu kor-

tykosteroidów (prednisonu lub dexamethaso-

nu). Pozwalają one uzyskać znaczną poprawę

słuchu (o więcej niż 15 dB) u 60% chorych. Na
podstawie danych z piśmiennictwa oraz wła-

snych doświadczeń klinicznych w leczeniu

AIED Harris i wsp. [57] w 2003 roku zapro-
ponowali schemat leczenia tej choroby.

W schemacie tym dawka początkowa pred-

nisonu wynosi 60 mg i należy utrzymywać ją
przez 4 tygodnie. Dawka prednisonu dla

dziecka powinna wynosić 1 mg/kg mc./dobę,

a terapia powinna być prowadzona tak dłu-
go jak u dorosłego. Po upływie 4 tygodni

chorym, u których nie uzyskano poprawy

słuchu, autorzy proponują stosunkowo szyb-
ko, w ciągu 10 dni, odstawić steroidy. Dobry

wynik miesięcznej terapii steroidowej po-

zwala lekarzowi na wolniejsze, trwające mie-
siąc, zmniejszanie dawki prednisonu. Obraz

krzywych audiometrycznych przed i po le-

czeniu steroidami u chorej z AIED oraz
współistniejącą ogólnoustrojową chorobą

autoimmunologiczną (martwicze zapalenie

jelit) leczonej w Katedrze i Klinice Otola-
ryngologii AM w Gdańsku przedstawiono

na rycinie 4.

Nawrót dolegliwości związanych z AIED
łączy się z ponowną steroidoterapią. Proble-

mem są chorzy, u których nawrót dolegliwo-
ści pojawia się bezpośrednio po lub już

w trakcie zmniejszania dawki steroidu. Na-

dzieją dla tych chorych miał być metotrexat,
który, według Sismanisa i wsp. [58] przedłu-

ża i utrwala wyniki leczenia AIED predniso-

Rycina 4. Pacjentka WM, lat 31, z wrzodziejącym zapaleniem jelit i autoimmunizacyjną chorobą ucha
wewnętrznego. Audiometria tonalna (przewodnictwo powietrzne) obu uszu przed (A) i po leczeniu (B).
Przerywane strzałki pokazują zakres poprawy słuchu po leczeniu kortykosterydami (Encorton® 60 mg po.
przez 4 tyg.)

Do przeprowadzenia
próby Webera używamy
stroika o częstotliwości
512 Hz. Drgający stroik
ustawiamy na szczycie
głowy badanego. Chory

z jednostronnym
ubytkiem słuchu typu

przewodzeniowego
umiejscawia ton

w chorym uchu. Chory
z jednostronnym

niedosłuchem
odbiorczym (taki

występuje w AIED)
umiejscawia ton w uchu

zdrowym

Leczenie AIED opiera się
na podawaniu

kortykosteroidów.
Pozwalają one uzyskać

znaczną poprawę słuchu
u 60% chorych
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nem. Na podstawie wieloośrodkowych, ran-

domizowanych badań Harrisa i wsp. [57]
z 2003 roku wykazano jednak bezużytecz-

ność metotrexatu w tej roli.

Brak poprawy słuchu po kortykostero-
idoterapii ogólnej może nakłaniać do pod-

jęcia próby miejscowego, dobębenkowego

podania tego leku. Parnes i wsp. [59] w ba-
daniach doświadczalnych wykazali wyższe

stężenie podanych steroidów w przychłonce

niż surowicy krwi. W 2000 roku. Yang i wsp.
[60] opublikowali wyniki badań klinicznych

nad wpływem dobębenkowego podawania

różnych leków immunosupresyjnych na stan
słuchu u chorych z AIED. Choć nie wykaza-

no na ich podstawie znaczącego wpływu po-

dawanych tą drogą leków na poziom niedo-
słuchu, to w wielu ośrodkach klinicznych

trwają dalsze prace nad tym zagadnieniem.

Być może rozwiązania problemu należy szu-
kać w szczegółach tej terapii (sposób poda-

nia leku, jego częstość, wysokość dawki jed-
norazowej i całkowitej itp.).

Alternatywnym lekiem dla chorych

z AIED opornych na leczenie steroidami
bądź reagujących na ich odstawienie pogor-

szeniem słuchu jest cyklofosfamid. Terapia

tym lekiem wiąże się jednak z możliwością
wystąpienia nasilonych objawów toksycz-

nych (zahamowanie szpiku kostnego, krwo-

toczne zapalenia pęcherza moczowego,
zwiększona możliwość rozwoju nowotwo-

ru) oraz ryzykiem trwałej bezpłodności.

Leku tego nie należy podawać dzieciom.
Chorzy poinformowani o możliwości wystą-

pienia powikłań nie zawsze decydują się na

taką terapię, wybierając możliwość popra-
wy słuchu drogą mniej zagrażającą życiu

i zdrowiu, na przykład drogą wszczepu śli-

makowego [3].
W piśmiennictwie znajdują się doniesie-

nia o próbach stosowania w leczeniu AIED

innych leków immunosupresyjnych, takich
jak: cyklosporyna A czy FK 506 [3].

W 1997 roku Luetje i wsp. [60] przed-

stawili rezultaty swoich kilkuletnich, trwa-

jących od 1989 roku, badań nad zastoso-

waniem plazmaferezy w leczeniu chorych
z AIED. Terapia polegała na podawaniu

chorym ich własnej krwi pozbawionej

uprzednio antygenów, przeciwciał, kom-
pleksów immunologicznych i innych czyn-

ników odpowiedzi immunologicznej z czę-

stością: trzy razy w tygodniu przez 2 tygo-
dnie, a następnie raz w tygodniu przez 4 ty-

godnie. Autorzy oceniają, że można tą

metodą doprowadzić do 65-procentowego
zmniejszenia efektów działania autoprze-

ciwciał. Hughes zaleca stosowanie pla-

zmaferezy u chorych z AIED, u których
6–8-tygodniowe podawanie właściwej

dawki steroidów nie przyniosło poprawy

słuchu [cyt. wg 3]. Jest to bardzo drogi spo-
sób leczenia AIED, uważany w chwili

obecnej za sposób wspomagający całość

leczenia AIED.
W fazie wstępnej znajdują się badania

nad zastosowaniem w terapii AIED bloke-

rów cytokin, takich jak IL-1 i TNF. Wyniki

pilotażowych badań nad wpływem ogólno-

ustrojowego podawania etanerceptu (En-
brel) — blokera TNF chorym z AIED były

początkowo zachęcające [62, 63], jednakże

późniejsze rezultaty wskazywały na efekt
leku zbliżony do placebo [64, 65]. Pewne

nadzieje można wiązać ze zmianą sposobu

podawania tego leku z ogólnoustrojowego
na dobębenkowy [66]. Niepokojąco zwięk-

sza się zachorowalność na nowotwory tkan-

ki chłonnej wśród chorych leczonych bloke-
rami TNF. Interesująca jest próba Takasu

i wsp. [67] ograniczenia stanu zapalnego

ucha wewnętrznego u chorych z AIED przez
dożylne podawanie przeciwciał przeciwko

międzykomórkowej molekule adhezyjnej

ICAM-1.

PODSUMOWANIE
Praktyczne wnioski płynące dla lekarza ro-

dzinnego z przedstawionych powyżej infor-
macji dotyczących AIED można zawrzeć

w kilku radach:
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1. Od chorego z podejrzeniem AIED nale-

ży zebrać ukierunkowany wywiad doty-
czący możliwości współistnienia innych

ogólnoustrojowych schorzeń autoimmu-

nologicznych (patrz tab. 2).
2. W celu wykazania typu niedosłuchu (od-

biorczy, przewodzeniowy) lekarz rodzin-

ny powinien posiadać umiejętności wy-
konania prostej próby stroikowej, tak

zwanej próby Webera.

3. Przesiewowymi, prostymi testami sero-

logicznymi możliwymi do przeprowa-
dzenia u chorego z podejrzeniem

AIED są: OB i test Western-blot anty-

HSP-70.
4. Podejrzenie rozpoznania AIED jest

wskazaniem do możliwie szybkiego prze-

kazania chorego do najbliższej Poradni
Audiologicznej bądź Oddziału Otolaryn-

gologicznego.
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