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¿De qué hablamos?
 
La sordera súbita neurosensorial (SSN) se define como la pérdida brusca de audición de al menos 30 dB en tres frecuencias consecutivas del audiograma, en un
periodo no mayor de 72 horas (Stachler RJ, 2012). Suele ser unilateral y solo en el 2% afecta a ambos oídos (Kuhn M, 2011). 
 
Su prevalencia es muy variable en los estudios porque muchos de los pacientes tienen una recuperación espontánea y a veces los síntomas no se perciben como
motivo de consulta médica (Schreiber BE, 2010). En general la incidencia varía entre el 5-20 casos por 100.000 habitantes/año, con un pico de edad entre los 43-53
años y una frecuencia similar en ambos sexos (Rauch SD, 2008; Kuhn M, 2011). Estudios más recientes han observado una incidencia mayor (Nakashima T, 2014;
Alexander TH, 2013). 
 
La causa más frecuente de SSN es la idiopática (SSI) que alcanza el 71%, cerca del 13% es infecciosa (sífilis, enfermedad de Lyme), el 4.7% pueden tener su origen
en enfermedades del oído (enfermedad de Meniere, otosclerosis, fístulas perilinfáticas). También se han descrito casos secundarios a traumatismos, enfermedades
del sistema nervioso (Schwannoma, enfermedades desmielinizantes, tumores o ictus) y autoinmunes (Chau JK, 2010; Stew BT, 2012; Rauch SD, 2008). Algunos
autores han observado que la diabetes, hiperlipemia, hipertensión arterial, consumo de alcohol y la presencia de mutaciones genéticas que aumentan el riesgo de
eventos tromboembólicos son factores de riesgo para la SSN (Lin RJ, 2012; Chau JK, 2010).

¿Cómo se diagnostica?
 
La forma de presentación más característica es la pérdida brusca de audición, con frecuencia al despertarse, que se acompaña casi siempre de una fuerte sensación
de presión o de ocupación en el oído, de acufeno continuo y en el 30-40% de los casos de vértigo (Stachler RJ, 2012; Schreiber BE, 2010). La otalgia y las
parestesias en el oído son raras (Chau JK, 2010). 
 
El diagnóstico de la SSI se lleva a cabo por la exclusión de otras patologías que pueden cursar con estos síntomas en su forma de inicio. A veces éste se retrasa
porque el paciente los atribuye a la presencia de un tapón de cera o a una congestión de vías aéreas superiores (Stew BT, 2012; Schreiber BE, 2010). 
 
Una forma sencilla de determinar en la consulta si los síntomas pueden tener su origen en el oído, es preguntando al paciente si oye de forma asimétrica la voz del
teléfono al colocar el auricular en cada oreja o al arrugar unos cabellos cerca de ambos oídos (Rauch SD, 2008). Una vez establecida la presencia de asimetría
auditiva, el siguiente paso consiste en determinar si la hipoacusia es conductiva, neurosensorial o mixta mediante la visualización del tímpano con la otoscopia
(descarta la presencia de un tapón de cera o de una ocupación en el oído medio: infección o moco) y con la realización de una acumetría con diapasón (prueba de
Rine y Weber) (ver guía: Hipoacusia en adultos). 
 
Se debe realizar una exploración neurológica para descartar focalidad, así como una audiometría a todos los pacientes, tanto en el momento del diagnóstico para
cuantificar la pérdida de audición, como en el seguimiento (Stachler RJ, 2012; Plaza G, 2011; Rauch SD, 2008). 
 
Los resultados de las pruebas de laboratorio no suelen modificar el manejo de la enfermedad y no se recomiendan de forma sistemática. Sólo cuando tras la
anamnesis y exploración física exista una alta sospecha de enfermedad infecciosa o autoinmune subyacente (Chau JK, 2010; Stachler RJ, 2012). 
 
Está indicada la realización programada de una RNM con gadolinio, cerebral y del hueso temporal, para descartar la presencia de enfermedades en el sistema
nervioso central, del ángulo pontocerebeloso o retrococleares que pueden cursar con pérdida brusca de audición. Solo cuando ésta esté contraindicada podría
aconsejarse la realización del TAC (Stachler RJ, 2012; Stew BT, 2012). 
 
Ante un paciente con sospecha de SSI la mayoría de los autores consideran necesaria la derivación urgente al servicio de ORL para su confirmación y seguimiento
(Stew BT, 2012; Walling AD, 2012; Schreiber BE, 2010).

¿Cuál es su pronóstico?
 
Entre el 32 al 65% de los pacientes con SSI tendrán una recuperación espontánea de los síntomas durante las dos primeras semanas. Después de este tiempo es
menos frecuente (Stachler RJ, 2012). Las probabilidades de mejoría se relacionan con la gravedad de la hipoacusia, cuanto más profunda y grave es la pérdida de
audición menor es la probabilidad de recuperación sin tratamiento. Sin embargo suele ser completa si al inicio es leve (Wen YH, 2014). También se ha observado que
las características de la audiometría pueden tener implicaciones pronósticas: mejor pronóstico si solo hay pérdida en las frecuencias bajas, seguido de las medias, del
audiograma plano en todas las frecuencias y de peor pronóstico cuando están afectadas las frecuencias agudas (Kuhn M, 2012; Plaza G, 2011). 
 
Otros factores que confieren un peor pronóstico son la presencia de síntomas vestibulares, edad avanzada (a partir de los 60 años) y el retraso en el inicio del
tratamiento (Kuhn M, 2011; Chau JK, 2010; Rauch SD, 2008).  
 
Se recomienda realizar un seguimiento a los pacientes diagnosticados de SSI porque hasta en un tercio de los casos puede tratarse del síntoma inicial de alguna
enfermedad subyacente que tarde en manifestarse. También está indicada la realización de audiometrías periódicas para determinar la eficacia del tratamiento
(Stachler RJ, 2012).
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¿Cuál es su tratamiento?
 
Se han estudiado diferentes opciones que van desde la observación, el uso de corticoides orales o en inyección intratimpánica, oxígeno hiperbárico, fármacos
vasodilatadores, diuréticos, vitaminas, agentes antivirales, etc. No se dispone de estudios comparativos entre ellos que hayan demostrado la superioridad a favor de
alguno (Kuhn M, 2011; Labus J, 2010). 
 
Existe una gran variabilidad en el manejo de esta enfermedad. Entre los principales motivos están la ausencia de evidencias sólidas en los fármacos estudiados, el
retraso en el inicio del tratamiento por la imprecisión de los síntomas y su prescripción en pacientes en los que con el tiempo se identificará una enfermedad
subyacente. Por tanto antes de realizar la indicación de alguno de los fármacos disponibles para el tratamiento de la SSI, es importante hacer balance entre sus
beneficios conocidos y posibles efectos adversos, así como tener en cuenta los factores pronósticos a favor y en contra de la recuperación (Stachler RJ, 2012). 
 
Corticoides orales: existen notables controversias acerca de su eficacia en pacientes con SSI, por las características de los estudios y su pobre metodología (Crane
RA, 2014; Wei BP, 2013; Labus J, 2010). Sin embargo son los únicos fármacos que en algunos casos han demostrado algún beneficio y por ello la mayoría de los
autores los consideran como la mejor opción en el tratamiento inicial. Su efecto más importante se obtiene en las dos primeras semanas y se reduce a partir de la
sexta. La dosis recomendada es de 1 mg/kg/d de prednisona (o las dosis equivalentes en caso de usar otros corticoides) en dosis única con un máximo de 60 mg/d
durante 10-14 días (Stachler RJ, 2012; Plaza G, 2011). 
 
Corticoides intratimpánicos: su eficacia es controvertida (Crane RA, 2015; Ng JH, 2014; Hui Filipo R, 2013). En general se recomiendan en el tratamiento de
rescate de pacientes que no han respondido de forma satisfactoria a los corticoides orales, o como alternativa inicial cuando éstos están contraindicados (Bear ZW,
2014; Stachler RJ, 2012). Algunos autores han observado el beneficio de la administración conjunta de corticoides orales e intratimpánicos en algunos pacientes que
inicialmente presentan una hipoacusia profunda. Sin embargo son necesarios más estudios para recomendar esta doble pauta de forma sistemática en estos casos
(Bear ZW, 2014; Gundogan O, 2013; Koltsidopoilos P, 2013). 
 
Se suelen utilizar la dexametasona y metilprednisolona. La frecuencia de administración y las dosis varían en los estudios, lo que dificulta la comparación de
resultados para establecer una adecuada recomendación posológica. De forma habitual se administran de 3 a 8 inyecciones entre una a 4 semanas (Stachler RJ,
2012; Plaza G, 2011). 
 
Los efectos secundarios más frecuentes son: dolor, mareo transitorio, perforación timpánica permanente, infección o reacciones vagales. La ventaja frente a los orales
es la mínima absorción sistémica. 
 
Oxígeno hiperbárico: por el momento no está aprobada la indicación por la FDA para el tratamiento de la SSI. Aunque algunos estudios han demostrado alguna
eficacia, estos resultados deben interpretarse con precaución (Bennett MH, 2012). El beneficio de este tratamiento se obtiene durante los tres primeros meses del
diagnóstico. Su elevado coste, la frecuencia de las sesiones necesarias y la falta de disponibilidad, suponen importantes inconvenientes para su administración
(Stachler RJ, 2012). 
 
Otros fármacos estudiados: se consideran fármacos vasodilatadores: los antagonistas del calcio, ginkgo biloba, prostaglandinas o la pentoxifilina. Los estudios
disponibles acerca su eficacia en el tratamiento de la SSI carecen de las condiciones metodológicas necesarias para considerar fiables los resultados obtenidos y por
tanto, no están indicados en el manejo de esta enfermedad (Agarwal L, 2009). Por los mismos motivos no están indicadas las hierbas medicinales chinas (Su CX,
2013), ni tampoco los fármacos antivirales como el aciclovir (Awad Z, 2012). 
 
Otros tratamientos: si durante el seguimiento del paciente con SSI persiste una importante pérdida de audición, éste puede ser candidato a la rehabilitación auditiva
(ver guía: Rehabilitación de la hipoacusia en adultos: audífonos e implantes). 
 
Un reciente estudio ha observado que la colocación de un implante coclear en el oído afectado de una SSI profunda y con una audición conservada en el
contralateral, consigue mejorar la percepción del acúfeno, así como localización del sonido y comprensión del lenguaje (Blasco MA, 2014).
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