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= A VERTIGEM POSICIONAL

Rosa Castillo
Assistente Graduada de Otorrinolaringologia
Responsdvel pela Unidade de Vertigem do Hospital Luz Setibal e CUF Porto

A Vertigem Posicional € uma das queixas mais fre-
quentes na consulta, pelo que constitui um tema da
maxima atualidade em otoneurologia.

Muitas vezes o doente ndo refere explicitamente a
vertigem, referindo sintomas vagos que confundem
o diagndstico num primeiro momento, tornando aqui-
lo que aparentemente podia ser facil de identificar na
historia como tipico , numa questdo dificil, dirigindo
muitas vezes o clinico a um diagnéstico errado. Por
esse mativo é fundamental esclarecer desde o inicio
0s sintomas com o objetivo de conseguir definir o
mais cedo possivel se se trata ou ndo de uma Verti-
gem Posicional, isto é , uma vertigem desencadeada
por diversas posigoes.

Outra das dificuldades que tem vindo a surgir nos Ul-
timos tempos é o abuso do diagnoéstico da patologia
mais frequente dentro das vertigens posicionais, isto
é,a VPPB ou Vertigem Posicional Paroxistica benigna.
Muitas vezes os doentes com vertigem posicional ndo
tem VPPB, e um diagndstico incorreto, assim como
0 abuso da execuc¢do das manobras reposicionado-
ras, pode trazer consequéncias graves para o doente,
nao so pelo agravamento da patologia em causa mas
também e principalmente pelo adiar do diagnostico
correto, que pode ser das causas de problemas poten-
cialmente letais nomeadamente tumores do Sistema
Nervoso Central ou Acidentes Cérebro Vasculares. E
necessario ter presente e seguir sempre as normas
atuais da comunidade cientifica para o diagndéstico da
VPPB (Novas Guidelines), e saber diferenciar o que ndo
cumpre as condi¢des desta patologia, evitando assim
os erros diagnosticos.

Regra geral, a VPPB tem um diagndstico facil e trata-
mento eficaz, no entanto outras vezes ficamos com
dlvidas e o tratamento ndo demonstra o sucesso es-
perado.

Serd entdo uma VPPB dificil ou serd outro tipo de verti-
gem posicional?

Outra das incégnitas atuais € a etiologia da VPPB. Mui-
tas recidivam com frequéncia, outras ndo, a etiologia
estad mal conhecida, estando ultimamente a debater-se,
entre outros, o papel metabdlico do metabolismo do
Calcio e Vitamina D na etiologia desta entidade.

Por vezes, estas vertigens posicionais estao associadas
a outras patologias vestibulares, como a Doenca de
Méniere ou a Enxaqueca Vestibular, o que na pratica cli-
nica confunde o diagndstico pela mistura de sintomas.

Por tudo isto, mas ndo s6, achamos relevante a abor-
dagem da vertigem posicional, discutindo os aspectos
controversos, as novidades e atualidade tanto na VPPB
como na vertigem pasicional nao-VPPB.

Assim sendo, o presente livro tem uma primeira parte
destinada a VPPB classica, uma segunda parte desti-
nada a abordar outras vestibulopatias posicionais e fi-
nalmente uma seccdo destinada a Vertigem Posicional
Central.

A realizacdo deste livro teve a colaboracao de diversos
especialistas de renome na drea da Otoneurologia na-
cional, otorrinos e neurologistas, sendo a partilha de co-
nhecimentos indispensavel para caminhar em conjunto
para o sucesso na abordagem desta patologia.

Agradecemos em especial a colaboragao do Dr. Fernan-
do Vaz Garcia e Professor José Pimentel, que muito con-
tribuiram para o sucesso da reunido, dinamizando a a
discussdo e promovendo uma troca de conhecimentos
muito proveitosa para toldos.

Obrigada a todos.
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EPIDEMIOLOGIA E FISIOPATOLOGIA
DA VERTIGEM POSICIONAL PAROXISTICA

= BENIGNA

Pedro Santos Marques

Coordenador da Unidade de Vertigem e Alteragées do Equilibrio
Servico de Otorrinolaringologia 1 Centro Hospitalar de S.Jodo,
E.P.E.Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

A Vertigem posicional paroxistica benigna (VPPB) é
uma patologia que, na populagdo geral, tem grande
impacto na qualidade de vida. Ao longo dos Ultimos
anos tém-se vindo a desenvolver conceitos, vindo a ca-
racterizar quadros clinicos e desenvolvido diferentes
técnicas terapéuticas, de forma a optimizar os cuida-
dos médicos nestas situacoes.

A Barany Society, que engloba especialistas inter-
nacionais de otoneurologia, tem realizado um esforco
no sentido de uniformizar a nomenclatura e conceitos
nesta area médica tendo publicado, recentemente um
documento de consenso cujo objectivo foi tornar mais
clara e objectiva o estudo e o tratamento desta patolo-

gia.

EPIDEMIOLOGIA

AVPPB é a patologia vestibular mais frequente com
uma incidéncia cumulativa na populagdo geral que
pode chegar até 10% ao longo da vida.? (Figura 1)
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Figura 1. Incidéncia cumulativa da VPPB na popula¢do geral
(adaptado de von Brevern, 2007?)

O curso normal da VPPB é caracterizado por remis-
sbes espontaneas que ocorrem, tipicamente, apds
dias-semanas® e recorréncias que ocorrem em cerca
de 50% dos doentes.* Esta patologia, apesar da ser,
habitualmente, autolimitada, afeta consideravelmente
a qualidade de vida pessoal e profissional dos indivi-
duos.?®

PATOFISIOLOGIA

Parece ser mais ou menos consensual que a VPPB seja
originada por otocdnias que se deslocam da macula
otalitica e ficam sequestradas no canal semicircular.
Nessa situagao, a gravidade provoca o seu desloca-
mento no canal semicircular afetado, de acordo com
as mudancas da posicdo da cabeca. Esta deslocagao
de particulas resulta num fluxo de endolinfa inapro-
priado, levando assim a uma defle¢do da clpula e a
uma modulacdo da atividade das aferéncias vestibu-
lares no canal afetado levando, quer a uma excitacdo,
quer a inibicdo das mesmas, consoante o canal e a
direcdo do fluxo (canalolitiase). S&o assim originadas
crises de vertigem posicional em que sdo observados
determinados nistagmos.®

Menos frequentemente, a VPPB paode ser atribuida a
otocdnias que aderem a clpula do canal semicircular,
tornando-a mais sensivel a gravidade (cupulolitiase).!

O papel determinante dos receptores dos diferentes
canais semicirculares & suportado pela direcao do
nistagmo posicional na VPPB, que reflete as ligacbes
excitatérias e inibitérias dos receptores a misculos ex-
traoculares especificos, traduzindo-se em nistagmos
distintos, de acordo com canal afetado.”

Estas hipdteses de canalolitiase e cupulolitiase sdo su-
portadas por vérios fatores. Assim, ja forma descritas
em modelos animais, quer in-vitro, quer in-vivo®® e de-
monstradas por modelo matematicos.'*'?

A observacdo de particulas no canal semicircular pos-
terior intra-operatoriamente em doentes submetidos
a plugging do canal semicircular afetado por VPPB in-
tratdvel é também outro factor que contribui para con-
firmar as teorias referidas.”*"> Estas particulas foram
ainda observadas em microscopia electrénica de varri-
mento, apresentando-se com uma morfologia compa-
tivel com otocénias degeneradas. (Figura 2)




Figura 2. Otocénias observadas em procedimentos cirtirgicos.(A)
Imagem de microscopia electrénica de otocénia obser-
vada em A.(B) Otocdnias normais.(C)

(adaptado de Welling, 199773)

Por Gltimo e, provavelmente, com uma importancia
muito relevante na confirmagdo de que serao, de fac-
to, estas teorias as responsaveis por este quadro cli-
nico, é o taxa da elevada eficacia dos procedimentos
de reposicionamento das particulas especificos para
cada canal envolvido.'®'®

Algumas questBes permanecem, apesar de tudo, em
aberto. Uma delas é possibilidade de presenca de oto-
conias no braco curto dos canais semicirculares (lado
utricular da clpula) que poderdo, também, causar
vertigem posicional.”® Outra questdo em discussdo é a
possibilidade da existéncia de um processo de cana-
lolitiase e cupulolitiase, simultaneamente, no mesmo
canal semicircular, mas esta combinagdo ainda nao foi
documentada, até agora, através de registos de oculo-
motricidade.

Em termos patofisiolégicos, ha ainda alguns acha-
dos clinicos que, possivelmente, estardo associados a
VPPB, mas ainda nao parecem estar suficientemente
compreendidos!

1.

N
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Um nistagmo espontaneo, nao provocado por po-
sicionamento, ndo é uma caracteristica de VPPB,
apesar de podermos observar um nistagmo “pseu-
doespontaneo” tipico da VPPB do canal horizontal.
Mas, raramente, um nistagmo espontaneo baten-
do numa direc¢do que corresponde a estimulacao
de um Unico canal semicircular, sem relacao com
posicdo da cabeca, ja foi observado em doentes
que preenchiam os critérios para canalolitiase ou
cupulolitiase. Este tem sido descrito como sendo,
habitualmente, de curta duracdo, e foram relata-
dos como complicacdao de manobras de reposicio-
namento, apés agitacdo cefdlica no plano do canal
afetado por canalolitiase e, possivelmente, também
de forma espontanea.?®?? A patofisiologia que jus-
tifica este nistagmo nao &, no entanto, clara. Este
evento implica que a cUpula fique fixa, quer através
do jam directo quer, indiretamente, bloqueando o
fluxo de endolinfa no canal afetado, com o resultan-
te aparecimento de um nistagmo espontaneo.?2

Doentes com nistagmo geotrépico que varia de
direcao de acordo com a posi¢do, persistente, nas
posicOes de declbito lateral, na auséncia de sinais
neurolégicos centrais e com exames imagioldgicos
cerebrais normais foram também j& descritos.>%
Estes ndo sdo assim compativeis com uma cana-
lolitiase, porque esta ndo é persistente, e ndo sao
compativeis com uma clpulolitiase porque, neste
caso, o nistagmo ndo é geotrdpico. Apesar de tudo,
parece existir uma associagao com a canalolitiase
e a cupulolitiase, ja que alguns destes doentes de-
senvolveram variantes classicas de VPPB no segui-
mento.*>>* Uma alternativa para a justificagdo desta
ocorréncia é a possibilidade deste fendmeno poder
dever-se a alteracdes na densidade da clpula ou da
endolinfa.>?




9 . REUNIAO DE INVERNO VERTIGEM POSICIONAL

REFERENCIAS

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

Von Brevern M, Bertholon P, Brandt T et al. Benign paroxysmal
positional vertigo: Diagnostic criteria. Consensus document of
the Committee for the Classification of Vestibular Disorders of
the Bdrdny Society. ] Vest Reser. 2015; 25:105-117

Von Brevern M, Radtke A, Lezius A et al. M. Epidemiology of be-
nign paroxysmal positional vertigo: A population based study, /
Neurol Neursurg Psychiatry. 2007, 78: 710-715.

Imai T, Takeda N, Uno A. Benign paroxysmal positional verti-
go showing sequential translations of four types of nystagmus,
Auris Nasus Larynx. 2012; 39: 544-548.

Nunez RA, Cass SP, Furman JM. Short and long-term outcomes
of canalith repositioning for benign paroxysmal positional ver-
tigo. Otolaryngology Head Neck Surg. 2000; 122: 647-652.

Lopez-Escamez JA, Gamiz MJ, Fernandez-Perez A et al. Impact
of treatment on health related quality of life in patients with
posterior canal benign paroxysmal positional vertigo. Otol
Neurotol. 2003; 24: 637-641.

Brandt T, Steddin S. Current view of the mechanism of benign
paroxysmal positional vertigo: Cupulolithiasis or canalolithia-
sis? ] Vest Res. 1993, 3: 373-382.

Aw ST, Todd MJ, Aw GE et al. Benign paroxysmal nystagmus. A
study of its three-dimensional spatio-temporal characteristics.
Neurology. 2005; 64: 1897-1905.

Otsuka K, Suzuki M, Furaya M, Model experiment of benign pa-
roxysmal positional vertigo mechanism using the whole mem-
braneous labyrinth. Acta Otolaryngol. 2003; 123: 515-518.

Suzuki M, Kadir A, Hayashi N, Takamoto M. Functional model
of benign paroxysmal positional vertigo using an isolated frog
semicircular canal. ] Vest Res. 1996; 6: 121-125.

Hain TC, Squires TM, Stone HA. Clinical implications of a ma-
thematical model of benign paroxysmal positional vertigo.
Ann N Y Acad Sci. 2005, 1039: 384-394.

House MG, Honrubia V. Theoretical models for the mechanis-
ms of benign paroxysmal positional vertigo. Audiol Neurootol.
2003: 8, 91-99.

Rajguru SM, Ifediba MA, Rabbitt RD, Three-dimensional bio-
mechanical model of benign paroxysmal positional vertigo.
Ann Biomed Eng. 2004; 32: 831-846.

Parnes LS, McClure JS, Free-floating endolymphatic particles:
A new operative finding during posterior semicircular canal oc-
clusion. Laryngoscope. 1992, 102; 988 992.

Welling DB, Parnes LS, O’Brien B et al. Particulate matter in the
posterior semicircular canal. Laryngoscope. 1997; 107: 90-94.

Beyea JA, Agrawal SK, Parnes LS. Transmastoid semicircular
canal occlusion: A safe and highly effective treatment for be-
nign paroxysmal positional vertigo and superior canal dehis-
cence. Laryngoscope. 2012; 122: 1862-1866.

Fife TD, Iverson DJ, Lempert T et al. Morrow and G.S. Gronseth,
Therapies for benign paroxysmal positional vertigo (an eviden-
ce-based review). Report of the Quality Standards Subcommi-
ttee of the American Academy of Neurology. Neurology. 2008;
70: 2067-2074.

Furman JM, Cass SP, Briggs BC. Treatment of benign positional
vertigo using heels-over-head rotation. Ann Otol Rhinol Laryn-
gol. 1998; 107: 1046-1053.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

Lempert T, Wolsley C, Davies R, Gresty MA, Bronstein AM. Three
hundred sixty-degree rotation of the posterior semicircular ca-
nal for treatment of benign positional vertigo: A placebo-con-
trolled trial. Neurology. 1997; 49: 729~ 733.

Buckingham RA. Anatomical and theoretical observations on
otolith repositioning for benign paroxysmal positional vertigo.
Laryngoscope. 1999, 109: 717-722.

Epley J. Positional vertigo related to semicircular canalolithia-
sis. Otolaryngol Head Neck Surg. 1995, 112: 154-161.

Von Brevern M, Clarke A, Lempert T, Continous vertigo and
spontaneous nystagmus due to canalolithiasis of the horizon-
tal canal. Neurology. 2001; 56: 684 686.

Luis L, Costa J, Vaz Garcia F, et al. Spontaneous plugging of the
horizontal semicircular canal with reversible canal dysfunction
and recovery of vestibular evoked myogenic potentials, Otol
Neurotol. 2013; 34: 743-747

Hiruma K, Numata T, Mituhashi T et al. Two types of direction-
-changing positional nystagmus with neutral points. Auris Na-
sus Larynx. 2011, 38: 46-51.




REUNIAO DE INVERNO VERTIGEM POSICIONAL . 10




11 . REUNIAO DE INVERNO VERTIGEM POSICIONAL

VERTIGEM POSICIONAL PAROXISTICA BENIGNA

DO CANAL SEMICIRCULAR POSTERIOR

O 3 = SINTOMAS E CAUSAS

Maria Manuel Henriques
Assistente convidada da Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa
Otorrinolaringologista do Hospital Cuf Infante Santo / Clinica Cuf Alvalade

A vertigem posicional paroxistica benigna (VPPB) é a
causa mais comum de vertigem na populacdo em ge-
ral, tendo como principal sintoma, o aparecimento de
vertigem suUbita, induzida pelas variacdes na posicdo
da cabeca ao deitar, ao virar na cama, com extensao
cervical ou mesmo com a flexdo anterior do pesco-
co". Frequentemente, o doente acorda durante a noite
com a crise de vertigem, o que se torna extremamente
assustador. Pode ainda surgir apés declbito prolonga-
do, cirurgia otolégica ou outra, apds tratamentos den-
tdrios ou mesmo no cabeleireiro.

Existe uma grande variabilidade na intensidade da
sintomatologia, que vai desde a vertigem de duragdo
de segundos com caracter posicional, a instabilidade
permanente com sintomas que podem resolver es-
pontaneamente ou durar dias, meses, semanas ou
mais raramente anos. As recidivas atingem os 20% no
primeiro ano com valores de 50% aos 5 anos "'®.

No caso do atingimento do canal semicircular pos-
terior, a vertigem é tipicamente rotatéria, correspon-
dendo em termos de observacao, a um nistagmo na
posicdo de Dix Hallpike, (com a cabeca rodada a 45°
lateralmente e estendida a 30° para tras) com com-
ponente vertical superior e torsional ao lado testado,
que inverte ao levantar. Este nistagmo tem uma curta
laténcia, aumenta progressivamente de intensidade,
para logo a seguir a diminuir e é fatigavel.

Figura 1. Prova de Dix Hallpike

Podem existir como sintomas acompanhantes, alte-
racOes neurovegetativas que sdao muito varidveis de
pessoa para pessoa, como nduseas, vomitos, sudacgdo,
taquicardia ou altera¢Bes intestinais. Nao encontra-
mos sintomas cocleares, como hipoacusia ou acufeno
assim como sintomas neurolégicos.

Surge com maior frequéncia entre os 50 e 70 anos de
idade. A principal causa é idiopatica em 50 a 60% dos
casos, estando envolvidos na maioria das situacgdes fa-
tores vasculares e mecanicos.

Existem diferencas referentes ao tempo que demora
a diagnosticar-se uma VPPB antes e apds os 60 anos
@ sendo mais curto no grupo mais jovem, que refere a
vertigem como sintoma predominante, enquanto que
os mais idosos, referem mais desequilibrio e instabili-
dade, o que pode perante profissionais menos dedi-
cados a esta area, levar a um diagndstico mais tardio.

Nos Jovens sdo frequentes as causas traumaticas. No
caso dos traumatismos cranianos, existem diferencas
significativas em relacdo as VPPB idiopéaticas ®' no que
diz respeito a dados epidemiolégicos e clinicos, sendo
nestas situacdes, os sintomas mais intensos, mais re-
sistentes as manobras terapéuticas adequadas ao ca-
nal ou canais envolvidos assim como existe maior nd-
mero de recorréncias e de VPPB do canal horizontal,
anterior e multicanal . Existe ainda maior associacdo a
paresia canalar.

VPPB POS VPPB
TRAUMATICA  IDIOPATICA
Sintomas /idade << >>
Sintomas/ intensidade ++++ Ak

Canal horizontal, canal

. X Incidéncia <<
anterior e multicanal

Incidéncia >>

VPPB bilateral 2X 1X

Nistagmo espontaneo +

- ++ +
paresia do canal

Manobras

- - manobras
reposicionamento

++ manobras

Tabela 1.

Apesar da grande causa de VPPB ser idiopatica, en-
contramos maior associacao desta patologia com a
Doenca de Méniere, com a Nevrite Vestibular onde se
pensam estar implicados fatores vasculares relaciona-
dos com isquemia a nivel da artéria vestibular anterior,
na Surdez Subita, na Enxaqueca Vestibular, pés cirur-
gia otologica ou outras, pos tratamentos dentarios ou
pos repouso prolongado na mesma posicao.

ég



Em relacdo aos procedimentos dentdrios, a referir
um estudo realizado em Taiwan que tenta estabele-
cer uma correlacdo entre a VPPB e os tratamentos
dentdrios(4). Foram diagnosticados 768 pacientes
com VPPB e 1536 pacientes recrutados na populacao,
considerados grupo de controle. No grupo com VPPB
,9,2% tinham feito procedimentos dentdrios 1 més
antes da crise de vertigem enquanto que no grupo de
controle apenas 5,5% o tinham feito. Apos ajuste para
fatores demograficos e co morbilidades, a exposi¢do
recente a tratamentos dentdrios foi correlacionada
positivamente com a VPPB. Esta associacao foi esten-
dida a um perfodo de trés meses com resultados se-
melhantes. Em relacdo aos procedimentos efetuados
no més anterior, o risco aumenta significativamente
com a cirurgia oral , periodontia e colocacdo de pro-
teses dentarias atribuindo-se este facto ao efeito de
vibracdo dos oste4tomos.

Existem ainda numerosas co morbilidades que podem
predispor a existéncia de uma VPPB como o stress®),
a hipertensdo arterial ©, a hiperglicemia, a hiperinsu-
linémia @ e a hiperlipidémia ©.

Pelo facto de existirem variacdes sazonais em relacdo
& incidéncia desta patologia (maior numero de casos
na Primavera e Outono), questiona-se ainda a existén-
cia de uma etiologia viral . Coloca-se como hipétese
o facto dos virus poderem desenvolver um quadro de
vestibulopatia que promova as crises de VPPB prima-
ria ou desencadear um quadro de nevrite vestibular
seguido de VPPB secunddria. ©

Pelo facto de esta doencga ter maior incidéncia no sexo
feminino e ap6s os 50 anos, atribui-se o deficit de es-
trogénios relacionados com a menopausa @ como
outro dos eventuais fatores predisponentes além do
processo de degenerescéncia do sistema vestibular
que surge com o avancar da idade.

Desde longa data que se relaciona a osteoporase com
o deficit de célcio e a vitamina D que promove a sua
fixacdo no osso V. Também se relaciona a osteoporo-
se como fator predisponente a VPPB dado que os oté-
litos sdo constituidos maioritariamente de carbonato
de calcio. O que falta relacionar é a existéncia desta
patologia com o deficit de vitamina D nomeadamente
no que diz respeito a recidiva das crises (Fig. 2). (12131415
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VPPB

Figura 2. Relacdo entre vitamina D e VPPB?

Comecam a aparecer estudos na literatura, embora
ainda insuficientes, que tentam relacionar estes dados
com alguns resultados que podem ser promissores
particularmente no que diz respeito as VPPB recidi-
vantes e aos niveis baixos de vitamina D ( 25- hidroxi-
vitamina D), independentemente da idade, sexo e tipo
de VPPB. Segundo alguns autores, nestes doentes, se
normalizarmos os niveis séricos de vitamina D pode-
mos diminuir de forma estatisticamente significativa,
o numero de recorréncia das crises (16,17,18).

CONCLUSOES:

A vertigem posicional paroxistica benigna é a causa
mais frequente de vertigem na populagao em geral
constituindo cerca de 30 % das vertigens periféricas.
A principal causa é idiopatica sendo os traumatismos

cranianos das poucas causas conhecidas assim como
3 associagao a patologias como a Doenca de Méniere
e Nevrite Vestibular.

Todos os outros fatores referidos anteriormente, po-
dem ser considerados predisponentes mas sao neces-
sarios mais estudos para tirarmos conclusées.
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NOVOS CRITERIOS
= DIAGNOSTICOS DA VPPB

Leonel Luis, Mariana Calha, Jodo Levy, Tiago Eca, Pedro Rodrigues

Servico de Otorrinolaringologia do Hospital de Santa Maria

INTRODUCAO

Nos Estados Unidos, entre 2009 e 2011, 1,01 % dos
adultos que recorreram ao Servico de urgéncia, fize-
ram-no por patologia otolégica. A maior parte dos que
ficaram internados (61,4%) apresentavam diagndstico
vestibular e, em mais de metade destes, o diagndstico
de VPPB'. O diagndstico vestibular resultou num custo
médio directo cerca de seis vezes superior ao dos res-
tantes diagnosticos otoldgicos atingindo, no caso da
VPPB, o valor méximo do grupo ($3.123,68), excluindo-
-se 0s custos directos e os efeitos na qualidade de vida.

Estes nUmeros constituem motivo de preocupacao,
tanto mais quando sdo caracteristicas desta entida-
de a elevada prevaléncia, simplicidade diagnostica e
a rapidez terapéutica. Face a este problema, os novos
critérios de diagnostico? procuram actualizar as boas
praticas de diagndstico e de terapéutica da VPPB, as-
sim como melhorar a qualidade dos resultados clini-
cos.

Neste sentido, impde-se a reflexao sobre as competén-
cias médicas e a organizacao dos cuidados nesta area.

DIAGNOSTICO

Avertigem e a tontura sao sintomas que acompanham
uma grande variedade de patologias, nomeadamente
as vestibulopatias periféricas, centrais e as perturba-
cOes somatoformes, sendo o seu correcto diagndsti-
co 0 pré-requisito para um tratamento eficaz. Actual-
mente, esse diagnaéstico é principalmente realizado
pela analise dos movimentos oculares. A observagao
desses movimentos sem fixacdo ocular e através de
video-oculografia é essencial. Idealmente devera ser
também possivel o seu registo e quantificagao.

O diagnéstico definitivo de VPPB requere a utilizagao
de manobras posicionais diagndésticas que levam a
observacdo de um nistagmo posicional caracteristico,
resultante da activagdo do reflexo vestibulo-oculomo-
tor especifico de cada canal semicircular. E também
necessaria a associacao temporal de nistagmo e ver-
tigem durante a manobra posicional diagnéstica. Por
fim, a observacdo e registo do nistagmo posicional
permitird a especificacdo do canal semicircular afecta-

do e do mecanismo patolégico envolvido (canalolitiase
ou cupulolitiase). O desaparecimento do nistagmo de
posicdo apds terapia posicional suporta o diagndéstico
de VPPB, pois o nistagmo posicional associado a etio-
logia central ndo deverd resolver com manaobras rea-
bilitadoras.?

Muito importante neste documento é a clarificacao
das caracteristicas dos nistagmos que resultam da ac
tivacdo dos canais semicirculares. Assim, a activacao
do canal semicircular posterior (CSCp) resulta num
nistagmo vertical superior e torsional para o lado es-
timulado e a activacdo do canal anterior (CSCa) num
nistagmo vertical inferior e torsional para o lado es-
timulado (Quadro 1). A activacdo do canal horizontal
(CSCh) resulta num nistagmo horizontal. No entanto,
o0 sentido do nistagmo horizontal dependera da loca-
lizagdo das particulas otoconiais no brago curto ou no
braco longo do CSCh, bem como do mecanismo pato-
fisioldgico envolvido (canalo ou cupulolitiase). Assim, o
nistagmo horizontal poderd ser geotrépico durante o
teste de rotacdo supina (prova de McClure) caso se tra-
te de canalolitiase com a presenca das particulas oto-
coniais no braco longo do CSCh, ou ageotrépico caso
se trate de cupulolitiase ou canalolitiase com presen-
ca das particulas otoconiais no braco curto do CSCh.
No caso da VPPB do CSCh, tanto as provas caléricas,*
como as provas impulsivas,® poderdo estar alteradas
antes e normais ap6s manabras libertadoras.

CANAL SEMICIRCULAR NISTAGMO

. Vertical superior e torsional
Posterior

homolateral
Horizontal Horizontal
. Vertical inferior e torsional
Anterior

homolateral

Quadro 1. Caracteristicas do nistagmo que resulta da activagéo
dos canais semicirculares.




SINDROMES EMERGENTES
E CONTROVERSOS

Nesta categoria sdo descritas algumas apresentagdes
sindromaticas mais raras onde o diagnostico diferen-
cial com a vertigem posicional central podera ser mais
dificil (Quadro 2). Aqui se incluem a cupulolitiase do
CSCp, onde a auséncia ou quase auséncia de laténcia
do nistagmo posicional sera uma das caracteristicas
que a fardo suspeitar. A utilizagdo de uma manobra de
meio Dix-Hallpike e observa¢do de um nistagmo mais
intenso do que na manobra cldssica, podera contri-
buir também para o seu diagndstico. Nesta manobra
a cabeca mantém-se flectida cerca de 30° quando em
posicdo supina e ndo em hiperextensdo como na ma-
nobra de Dix-Hallpike.

Canalolitiase do CSCa

Cupulolitiase do CSC,

Litiase de multiplos canais

VPPB possivel

VPPB provavel*

Quadro 2. Sindromes emergentes e controversos.

*no artigo original a VPPB provdvel é descrita noutro capitulo

Sao ainda introduzidas duas novas entidades diagnds-
ticas:

« Vertigem posicional possivel: incluem-se nes-
ta categoria apresentacOes sindromaticas em
que (i) ndo é registado nistagmo de posicao ou
em que é registado nistagmo de posicao atipico,
mas que resolve apds manobras libertadoras,
(i) é presumido o envolvimento multicanalar
nao especificado e (jii) ocorre simultaneamente
nistagmo posicional periférico e central.

- Vertigem posicional provavel: diagnéstico pro-
posto (i) durante o periodo assintomatico de
vertigem posicional apés provavel resolugdo
espontanea ou (i) naqueles casos em que o nis-
tagmo posicional é refractario as manobras te-
rapéuticas e apos exclusao de patologia central.
F uma entidade que faz diagnéstico diferencial
com outras vertigens episddicas posicionais
como a enxaqueca vestibular.
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Por fim, é pela primeira vez associada a VPPB a pos-
sibilidade de se apresentar com vertigem espontanea
e nistagmo espontaneo ou vertigem posicional e nis-
tagmo pseudo-espontaneo quando classicamente se
associa a VPPB as vertigens posicionais com nistagmo
posicional. Enquanto o nistagmo pseudo-espontaneo
poderd ser o resultado da canalo ou cupulolitiase do
CSCh o nistagmo espontaneo devera resultar de um
jam canalar. Nesta entidade a neurotologia portugue-
sa é particularmente feliz por ser da sua responsabili-
dade a primeira descricdo desta sindrome no contexto
de VPPB®.

BIBLIOGRAFIA

1. Kozin, E. D., Sethi, R. K. V., Remenschneider, A. K., Kaplan, A. B,
del Portal, D. A, Gray, S. T, et al. Epidemiology of otologic diag-
noses in United States emergency departments. Laryngoscope
(2015), 125(8), 1926-1933.

2. Brevern, Von, M., Bertholon, P, Brandt, T, Fife, T, Imai, T,, Nuti,
D., & Newman-Toker, D.. Benign paroxysmal positional vertigo:
Diagnostic criteria. | Vest Research (2015), 25(3,4), 105-117.

3. Luis, L, Costa, J., & Yacovino, D. (2015). A Pragmatic Strategy
for the Evaluation and Management of Anterior Canal Benign
Positional Vertigo. Otol Neurotol, 37(7):e240.

4. M. Strupp, T. Brandt and S. Steddin, Horizontal canal benign
paroxysmal positioning vertigo: Reversible ipsilateral caloric
hypoexcitability caused by canalolithiasis? Neurology, (1995),
2072-2076.

5. L. Luis, J. Costa, F. Vaz Garcia, J. Valls-Solé, T. Brandt and E.
Schneider, Spontaneous plugging of the horizontal semi- cir-
cular canal with reversible canal dysfunction and recovery of
vestibular evoked myogenic potentials, Otol Neurotol (2013),
743-747.




17 . REUNIAO DE INVERNO VERTIGEM POSICIONAL

VPPB DO CANAL POSTERIOR —
= FATORES DE PROGNOSTICO

Pedro Araujo
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Coordenado consulta de vertigem/Unidade de otoneurologia
Centro de otorrinolaringologia

Hospital da luz

A vertigem posicional paroxistica benigna (VPPB), foi
descrita por Barany, em 1921, tendo as sua caracteris-
ticas classicas, como as conhecemos hoje, sido descri-
tas, por Dix-Hallpike, em por 1951:

« nistagmo torsional, vertical superior,
geotropico.

A incidéncia canalar da VPPB, afeta principalmente o
canal posterior em cerca de 85% e em cerca de 5-22%
o canal horizontal. A VPPB do canal superior contro-
Versa na sua existéncia, a existir, & de incidéncia resi-
dual.

Ao longo dos tempos, foram propostos diferentes tra-
tamentos, como os exercicios de Brandt-Daroff, mano-
bra de Epley ou a manobra de Semont, com taxas de
sucesso terapéutico semelhante, que variam de 57 a
100% para a manobra de Epley e de 84 a 93%, para a
manobra de semont, variando a taxa de sucesso com
0 nUmero de manabras. Diferentes autores, reporta-
ram uma variagao da taxa de sucesso, com o nime-
ro de manobras por sessdo, elevando-se de 50-60%,
para taxas superiores a 90%, quando realizadas repe-
tidas manobras.

Em 2014, uma revisdo da Cochrane incluiu 11 ensaios
(745 doentes), e reportou que a manobra de Epley
seria mais eficaz quando comparada com manobras
placebo ou grupos controlo. A resolu¢ao completa da
vertigem foi mais frequente no grupo de tratamento
com a manobra de Epley do que no grupo contralo ou
placebo (OR, 4.42; 95% Cl, 2.62-7.44). Conversdo num
Dix-Hallpike negativo é mais provavel no grupo de tra-
tamento com manobra (OR, 9.62; 95% Cl, 6.0-15.42).
Ainda de referir que, uma Unica manobra de Epley é
10 vezes mais efectiva que uma semana (3vezes ao
dia) de exercicios de Brandt-Daroff (OR, 12.38; 95% Cl,
4.32-35.47).

Chen et al. reportaram, num estudo duplamente cego,
conversao em Dix-Hallpike negativo, em 85%, ao 4 dia
com a manobra de Semont Vs 14% no grupo controlo
(p.001).

Os exercicios de Brand-Daroff, apesar de eficazes,
apresentam taxas de sucesso mais modestas e com
maior duracdo do procedimento terapéutico, tendo
por esta razao sido relegados para 2° plano.

A manobra de Epley foi descrita em 1992, e em 1993,
Parnes et al,, descrevem uma variacdo a manobra,
com igual sucesso terapéutico, tendo sugerido que
0 nistagmo na 2@ e\ou 32 posicdo da manobra na di-
reccao do ouvido doente (nistagmo ortotrépico), seria
um sinal do movimento das otocdnias em sentido am-
pulifugo e como tal, sinal de bom prognéstico, para o
sucesso do procedimento. Por ordem de razdo, uma
inversdo do nistagmo, seria sinal de movimento em
sentido ampulipeto, e como tal sinal de insucesso ou
sinal de uma eventual cupulolitiase.

Numa andlise retrospectiva, de 126 doentes os autores
reportam um valor preditivo positivo de, do nistagmos
ortotrépico, com 2 manobras de 94,5%. No entanto
a avaliacdo de sucesso terapéutico, era realizada no
mesmo dia, e os autores, referem ainda que 7 doen-
tes sem a presenca de nistagmos ou com a inversao
da direccdo do mesmo, também converteram numa
manobra negativa.

Apesar de inimeros estudos publicados sobre a VPPB,
passados 20 anos, sdo poucas os estudos que, de uma
forma sistematica, tentaram analisar quais os fatores
de progndstico associados ao sucesso ou insucesso
terapéutico, das diferentes manobras, bem como as
diferencas associadas ao sucesso de um procedimen-
to versus o outro.

Passados todos estes anos, ainda estdo por definir ou
pelo menos, ainda sdo controversos, diferentes ques-
toes, como:

«  Como é definido o sucesso terapéutico? (mano-
bra de Hallpike negativa, auséncia de sintomas
posicionais, auséncia de sintomas otoliticos ou
0 conjunto de todos?).

« Quantas manobras devem ser realizadas, por
sessao?

. Qual ointervalo entre sessdes?

«  Deve-se repetir a manobra de Hallpike, apés a
manobra terapéutica?

« Quantotempo deve-se deixar o doente em cada
posicdo, do respectivo procedimento?




« Com que velocidade, deve ser realizado o mo-
vimento, em cada etapa do respectivo procedi-
mento?

« Qual a importancia de realizar as manobras
com lentes de Frenzel?

Estas questdes assumem particular relevancia, na
analise dos estudos publicados, sendo a comparagao
dos resultados entre estudos uma tarefa hercllea e
geralmente infrutifera devido aos diferentes desenhos
dos estudos e a enorme variabilidade com que os dife-
rentes autores efetuam os respectivos procedimentos.
A falta de consenso na literatura é notéria, quando as
mais recentes guidelines, sao omissas quanto a estas
questoes.

Outro ponto que dificulta a analise comparativa dos
fatores de prognoéstico, é a variacdo do desenho dos
diferentes estudos, que na sua maioria avaliam dife-
rentes variaveis, geralmente focando-se em uma ou
duas variaveis, e sdo poucos 0s que avaliam e compa-
ram diversas variaveis.

Uma das varidveis geralmente analisadas é o nimero
de manobras realizadas por sessao.

Diferentes estudos, reportam que a taxa de sucesso
da manobra de Epley aumenta com o nimero de ma-
nobras realizadas na mesma sessdo, quando repeti-
das 4x.

Estudos que avaliaram a influéncia da idade, género,
duracdo da doenca, nimero de sessdes terapéuticas,
sdo concordantes na auséncia de significancia estatis-
tica entre estas varidveis e o sucesso terapéutico. Num
ponto que os estudos também sdo concordantes é no
maior sucesso terapéutico, com menor nimero de
manobras na VPPB idiopatica comparada com a VPPB
secunddria, sem, no entanto, existir diferenca na taxa
final de sucesso terapéutico.

Numa analise prospectiva, de 220 doentes, o autor
reporta uma taxa global de sucesso de 88,6%, sem
relacdo entre as diferentes varidveis (Idade, género,
duracao de sintomas, tratamentos prévios, nimero de
sessdes, etiologia), nem com nenhuma variavel apre-
sentando valor progndéstico. A presenca de nistagmo
ortotrépico, neste estudo apresentou um valor prediti-
vo positivo de 69,4%
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Num estudo recente, os autores também nao descre-
vem diferenca no sucesso final quando comparados
doentes, com duracao de doenca inferior ou superior
a 4 semanas, reportando, no entanto, maior taxa de
recidiva da doenca, no grupo de doentes com duragao
de doenca superior a 4 semanas.

Relativamente a manobra de Semont, apesar de ndo
ter sido publicado por pelo autor, nenhuma alteragdo a
descricao original, o autor tem descrito em workshops,
uma extensdo a manobra com uma posicdo adicional,
com a colocagdo da cabega pendente, abaixo da mar-
quesa de observacao ap6s a 12 posicdo. Recentemen-
te Obrist et al. desenvolveram um modelo in vitro, para
identificacdo de factores de sucesso da manobra de
Semont. Os autores desenvolveram um modelo in vi-
tro do canal semicircular horizontal, com a trajectéria
das otoconias monitorizado por video. Os autores ava-
liaram:

« Intervalo entre movimentos
- Velocidade dos movimentos (90, 135, 180¢/s)

. Angulo do movimento (O, 10, 20 e 30° abaixo da
horizontal)

. Dimensao das otocdnias (36 e 50um)

Os autores reportaram como critérios para o sucesso
da manobra, um posicionamento de 110° (12 posicdo)
e de 220° (22 posicdo), com a necessidade de extensdo
de 209, para além da horizontal, com um intervalo su-
perior a 45 segundo, entre posicionamentos. A perma-
néncia no plano horizontal sem a extensdo adicional,
seria um factor de insucesso terapéutico.

A velocidade angular dos movimentos, ndo serd ao
contrdrio do descrito inicialmente, um determinante
para o sucesso, mas 0s autores sugerem um intervalo
de 60 segundos entre manobras, para um sucesso te-
rapéutico, para particulas de maiores dimensdes.

Este estudo in vitro, necessita de confirmacao em fu-
turos estudos clinicos.
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INTRODUCAO

A anatomia do ouvido interno, com destaque para a
macula do utriculo - que comunica amplamente com
0s trés canais semi-circulares - explica a entrada dos
cristais de carbonato de calcio que, libertos da macu-
la flutuam livremente na endolinfa, nos canais semi-
-circulares. Ainda por razdes que se prendem com as
relacBes anatémicas destas estruturas conjugada com
o efeito da gravidade, é de longe mais frequente que
estes cristais penetrem o canal semi-circular posterior,
e s6 mais raramente o horizontal (ou lateral) e muito
excepcionalmente o anterior (ou superior) (Fig. 1)

Figura 1.

Uma vez nos canais semicirculares estes cristais, em
determinadas posi¢des da cabega, vao por agao da
gravidade, estimular a crista ampolar - 6rgao sensorial
do canal semi-circular — e desencadear uma resposta
anémala de estimulacdo do canal. Desta forma vdo ser
respaonsdveis pelo surgimento de uma crise de verti-
gem rotatoria, sempre que essa ou essas posicoes sao
assumidas, portanto episédica ou recorrente, e que €
desencadeada pela adop¢do de uma posicdo ou posi-
cOes bem definidas. Estas crises caracteristicamente
podem ser evitadas evitando as posi¢des que Ihe dao
origem.

Estas crises tém ainda caracteristicas muito especifi-
cas que sao:

« Tempo de laténcia entre o posicionamento
(a adopgdo da posicdo) e a crise,

« Duracao curta, de segundos,
« Fatigabilidade,
« Nova crise com a retoma da pasigao inicial

O diagndstico do canal envolvido é feito pela observa-
¢ao do movimento ocular associado aquando do sur-
gimento da crise de vertigem.(fig.2).

ESQUERDO DIREITO

Posterior

Superior

Figura 2.

Para determinarmos qual o canal envolvido temos
entdo de tentar reproduzir a crise de vertigem execu-
tando uma prova especifica, ja descrita e denominada
Prova de Dix Hallpike.

No entanto, quando suspeitamos de envolvimento do
canal horizontal devemos efectuar as manobras de
diagnostico também em declbito dorsal com a cabe-
ca elevada 30° rodando a cabeca para cada um dos 2
lados cerca de 60° (Prova de McClure)




VPPB DO CSC HORIZONTAL -
CARACTERISTICAS CLINICAS

AVPPB do CSC horizontal tem algumas caracteristicas
clinicas proéprias que a distin guem da VPPB de outros
canais, a saber:
+ Incidéncia em 3 a 12 % do total das VPPB
« Vertigens mais intensas e prolongadas
« Nistagmo com laténcia reduzida e quase sem fa-
tigabilidade
+ Respostas bilaterais, sendo mais intensas ou du-
radouras as correspondentes ao lado atingido.

« Nistagmo horizontal puro, batendo para o lado
para onde rodou a cabeca (geotrépico) ou para
o lado contrério (apogeotrépico)

« Duas formas - canalitiase /cupulolitiase

« Mais frequente canalitiase - nistagmo horizon-
tal puro, batendo para o lado para onde rodou a
cabeca (geotropico)

« Mais raramente cupulalitiase — nistagmo para o
lado inverso —apogeotrépico.

« Frequente a conversao pés-manobra terapéuti-
ca de VPPB do canal posterior (canal switch) fig.3

Figura 3. Canal switch

A FORMACAO DO NISTAGMO NA
VPPB DO CSC HORIZONTAL

CANALITIASE

Quando os cristais se encontram, livres no canal (canali-
tiase) e rodamos a cabeca de 90° para o lado do ouvido
afetado acontece que os cristais por acao da gravidade
tendem a fazer um movimento descendente no canal
a que corresponde um fluxo de endolinfa em direcdo
a ampola (@ampolopetal) o que, como decorre da lei de
Ewald, vai originar uma excitagdo desse canal e por con-
seguinte um nistagmo que bate para o lado do canal
afetado (Fig.4)
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Resting Rate Toward Kinocillium

Stimulation

Tonic Resting Activity (
depolarization)

Figura 4. Canalitiase - Prova de McClure - rodar a cabeca para o
lado oposto ao canal afectado

No caso contrdrio, em que rodamos a cabeca para o
lado do ouvido ndo afetado e pelas mesmas razdes o
movimento descendente dos cristais vai condicionar
um fluxo de endolinfa no sentido inverso — ampulofu-
gal — originando um nistagmo que bate para o lado con-
trario. (Fig. 5)

Resting Rate

Away from
Kinocillium

Inhibition
(depolarization)

Figura 4. Canalitiase - Prova de McClure - rodar a cabeca para o
lado oposto ao canal afectado

Nestes dois casos, e dada a posi¢do da cabecga, o nis-

tagmo gerado bate sempre em dire¢do ao solo, dai cha-
mar-se geotroépico.
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CUPULOLITIASE

Quando os cristais se encontram, aderentes a clpula
(cupulolitiase) ou ainda no 1/3 anterior do canal e ro-
damos a cabeca de 90¢ para o lado do ouvido afetado
acontece que os cristais por agdo da gravidade fazem
um movimento descendente no canal a que correspon-
de um fluxo de endolinfa em direcdo oposta a ampola
- ampolopetal, 0 que, como decorre da lei de Ewald, vai
originar uma inibi¢do desse canal e por conseguinte um
nistagmo que bate para o lado do ouvido ndo afetado.

(Fig.6)

Resting Rate

i }
Away from
Kinocillium
4
@ @ Inhibition
(depolarization)

Figura 6. Cupulolitiase - Prova de McClure - rodar a cabe¢a para o
lado do canal afetado

Tonic Resting Activity

No caso contrario, em que rodamos a cabeca para o
lado do ouvido ndo afetado e pelas mesmas razdes, o
movimento descendente dos cristais vai condicionar
um fluxo de endolinfa no sentido inverso, logo em dire-
¢ao a ampola —ampulopetal - originando um nistagmo
que bate para o afetado (para cima) (Fig.7).

Resting Rate Toward Kinocillium

Stimulation
(depolarization)

Tonic Resting Activity

Figura 6. Cupulolitiase - Prova de McClure - rodar a cabeca para o
lado oposto ao canal afetado

Nestes dois casos, e dada a posicdo da cabeca, o nistag-
mo gerado bate em dire¢cdo oposta ao solo, dai chamar-
-se apogeotropico.

Assim e para facilitar podemos dizer que nas VPPB do
canal horizontal o nistagmo mais intenso aponta sem-
pre o lado doente

« Nas geotropicas (canalitiase) o ouvido situado
mais abaixo

« Nas ageotrépicas (cupulolitiase) o ouvido que
esta emcima

TRATAMENTO

O Unico tratamento da VPPB sdo as manobras de repo-
sicionamento - que consistem em fazer migrar os cris-
tais, por acdo da gravidade ou outra forga fisica, para a
extremidade livre do canal e desta forma para o vesti-
bulo promovendo o seu reposicionamento na macula
do utriculo.

Ha varias manobras diferentes reportadas, todas com
eficacia muito semelhante, pelo que fica ao critério do
médico eleger qual a sua preferida e a partir dai exe-
cutd-la por rotina de forma a criar mais a vontade com
essa técnica particular.

MANOBRAS DE REPOSICIONAMNETO
PARA CANALITIASE

« Manobra de Lempert (barbecue)
« Manobra de Guffoni

« Manobra de Semont modificada
« Manobra de Epley modificada

« Posicdo forcada prolongada

MANOBRAS DE REPOSICIONAMENTO
PARA CUPULOLITIASE

« Barbecue modificada

- Manobra de Guffoni modificada

« Manobra de Zuma e Maia

+ Head Shaking Test seguido de barbecue
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Apresenta-se de seguida uma ilustracdo que demons-
tra a forma de execu¢do das manaobras de Guffoni -

para canalitiase (fig. 8) - e a manobra de Zuma e Maia
- para cupulolitiase (fig. 9).

Figura 9. Manobra de Zuma e Maia - para cupulolitiase
Source: Susan B. O’Sullivan, Thomas J. Schmitz, George D.
Fulk: Physical Rehabilitation, Sixth Edition www.FADavisP-

TCollection.com Copyright©McGraw-Hill Education. All
rights reserved.
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07.

E MULTICANAL

Concei¢cdo Monteiro
Hospital Lusiadas Lisboa - Unidade de Otoneurologia

VPPB CANAL SEMICIRCULAR
ANTERIOR

INTRODUCAO

O primeiro caso bem documentado de VPPB foi des-
crito em 1921 por Barany num paciente de 27 anos
de idade. Em 1952 Dix e Hallpike descrevem as ca-
racteristicas desta vertigem assim como a sua prova
diagnostica.

Em 1969 Schuknecht postula que esta patologia é cau-
sada por depositos de cristais de carbonato de calcio
na clpula do canal semicircular posterior, o que a torna
sensivel a gravidade e propde o termo de cupulolitiase.

Em 1979 Hall et al. foi o primeiro a introduzir o con-
ceito de canalolitiase sugerindo que o mecanismo
fisiopatolégico era devido ao movimento dos cristais
de carbonato de célcio na endolinfa mais do que a sua
aderéncia a clpula do canal semicircular posterior.

Em 1980 Brandt e Daroff propdem a primeira aborda-
gem fisiolégica para o tratamento da VPPB que tem
como finalidade dispersar os restos otoconiais que se
encontram nos canais semicirculares.

No mesmo ano Epley e Hughes apresentaram uma
forma de tratamento que faria com que as otocénias
flutuantes migrassem pela forca da gravidade para
fora do canal posterior. Esta técnica conhecida por
manobra de reposicionamento foi mais tarde em 1992
modificada por Epley

Em 1983 Alain Semont descreve uma nova técnica te-
rapéutica para a VPPB do canal posterior, a qual cha-
mou manobra libertadora. A descricao do método e os
resultados sé foram publicados na literatura interna-
cional em 1988.

As primeiras publicacbes sobre VPPB do canal lateral
foram publicadas em 1985 por Cipparrone et al. e Mc-
Clure e a primeira sugestdo para o tratamento desta
variante foi feita em 1994 por Lempert.

VPPB CANAL SEMICIRCULAR ANTERIOR

A primeira publicagdo sobre a va-
riante do canal anterior atribui-se
a Katsarkas em 1987. @

Bertholon et al em 2002 defini-
ram as suas caracteristicas cli-
nicas e o diagnostico diferencial
com as doencas do cerebelo. @

EPIDEMIOLOGIA

A vertigem posicional paroxistica benigna é a causa
mais comum de vertigem de origem vestibular. O ca-
nal posterior é afetado unilateralmente na maioria dos
casos e menos frequentemente o canal horizontal.

O envolvimento do canal anterior é raro, atingindo 2%
dos pacientes em largas séries. Segundo alguns auto-
res esta entidade pode estar sub-diagnosticada. @©

FISIOPATOLOGIA

Assume-se que a raridade da VPPB do canal anterior
seja devida a fatores anatémicos @ ©

Este canal estd localizado no ponto mais alto do labi-
rinto, por este motivo serd pouco provavel que as oto-
cénias entrem no canal. Além disso a “auto-limpeza”
das mesmas é facilitada pela localizacdo do braco pos-
terior do canal anterior que desce diretamente para a
Cruz comum, o que torna a ocorréncia de uma VPPB
mais rara.

Apesar disso quando encontramos um nistagmo de
direc¢do oposta ao esperado na prova de Dix-Hallpike,
o canal anterior pode ser o responsavel.

O canal semicircular anterior tem ligagdes excitatdrias
com os musculos extra-oculares reto superior ipsi-la-
teral e obliquo inferior contra-lateral, assim a litiase
deste canal vai provocar um nistagmo vertical inferior
com um componente torsional, ao contrario do que
acontece no canal posterior em que o nistagmo é ver-
tical superior com um componente torsional.




Este compaonente torsional do nistagmo deve dirigir-se
para o lado do ouvido afetado, mas muitas vezes ele é
pouco evidente, devido ao facto do angulo que o CSC
anterior faz com o plano sagital ser apenas de 41° ao
contrdrio do canal posterior cujo angulo com o plano
sagital é de 56°. Por esta razdo o componente torsio-
nal no CSC anterior é muito mais ligeiro e mais dificil
de observar do que no CSC posterior e sendo assim
a VPPB do canal anterior pode apresentar-se apenas
com um nistagmo posicional vertical inferior.

DIAGNOSTICO

A VPPP do canal anterior é provocada pela prova de
hiperextensao cefdlica e pela prova de Dix-Hallpike.

F ainda uma patologia controversa de tal maneira que
na classificacdo das doencas vestibulares da Socieda-
de de Barany esta incluida nos sindromes emergentes
e controversos.

As caracteristicas clinicas da VPPB do CSC anterior se-
gundo a Sociedade de Barany® sdo:

1- Crises recorrentes de vertigem ou tontura po-
sicional, desencadeadas ao deitar ou ao virar a
cabeca na posicao supina.

2- Duragdo da crise inferiora 1 mn.

3- Nistagmo posicional de aparecimento imediato
ou depois de uma laténcia de um ou poucos se-
gundos desencadeado pela prova de Dix-Hall-
pike ou pela prova de hiperextensdo da cabega,
sendo predominantemente vertical inferior e
com uma duracao inferiora 1 mn.

4- Nao atribuivel a outra patologia.

Por definicdo a VPPB ndo esta associada a sintomas
auditivos ou neurolégicos. A vertigem pode originar
crises de ansiedade e um comportamento fobico. @
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico diferencial®® é importante uma vez
que o nistagmo vertical inferior posicional pode ser
um sinal clinico de lesdo do SNC, podendo estar asso-
ciado a lesdes do vestibulo-cerebelo ou a patologias
como a atrofia sistémica multipla, esclerose multipla,
degenerescéncia cerebelar e hidrocefalia. Também a
patologia da transicdo cervico-medular é uma causa
de nistagmo vertical inferior.

Nestas situagbes normalmente esta associado a ou-
tros sinais neurolégicos coma por exemplo alteragdes
nas sacadas e perseguicao ocular.

Se o nistagmo posicional vertical inferior € o Unico
sinal, poderd corresponder a uma pequena lesdo do
nodulus que ndo altera a oculomotricidade.

Os principais indicadores de envolvimento central sdo:
« auséncia de habituacao
+ auséncia de vertigem associada

Outros indicadores menos importantes de envolvi-
mento central:

« auséncia de laténcia do nistagmo (mas alguns
estudos afirmam que em 40% das VPPB do ca-
nal anterior ndo ha laténcia)

« reversibilidade do nistagmo quando o doente
passa a posicdo sentado pode estar ausente ou
presente quer em patologia central quer em pa-
tologia periférica

« 0 componente torsional do nistagmo esta au-
sente em 90% dos pacientes com patologia
central e em 50% dos pacientes com patologia
benigna periférica

Hoje em dia sabemos que o nistagmo posicional verti-
calinferior de origem periférica é mais comum do que
tem sido descrito no passado, mas a sua fisiopatologia
é ainda controversa.

Segundo alguns autores pode ter origem no canal ante-
rior, mas o canal posterior pode também ser responsa-
vel, sendo feita uma analogia com o canal lateral, é pos-
sivel que a VPPB do canal posterior possa apresentar
um nistagmo posicional geotrépico ou ageotropico. ©

Quando fazemos a observacdo do doente devemos es-
tar alerta umavez que a VPPB do canal anterior pode mi-
metizar um nistagmo vertical inferior de origem central.
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TERAPEUTICA

A informacdo sobre a terapéutica desta variante da
VPPB é escassa.

Sabemos que as manobras baseadas na biomecanica
do ouvido interno sdo altamente eficazes no trata-
mento da VPPB do canal posterior (9. Pensou-se que
manobras semelhantes poderiam ter igual eficacia no
canal anterior, mas este devido & sua anatomia segue
uma trajetéria diferente e as manobras tém que ser
necessariamente diferentes das descritas por Semont
e Epley para o canal posterior.

Varias manobras foram descritas:

« Manobra de Epley inversa - Honrubia et al. 1999

« Manobra de Semontinversa

Figura 1. Manobra de Semont inversa
« Manobra de Rahko 2002
« Manobra de Crevits 2004
« Manobra de KIM 2005

—)

Figura 2. Manobra de Kim

- Manobra Yacovino 2009 (9

Figura 3. Manobra de Yacovino

A manobra de Yacovino é a mais utilizada. E uma
manobra de facil execucdo e que funciona simetrica-
mente para a VPPB do canal anterior unilateral, inde-
pendentemente do lado afectado, portanto ndo é obri-
gatadrio identificar o ouvido doente.

Para ativar o canal anterior uma rotacao no plano do
canal é menos importante que a hiperextensao da ca-
beca, logo a prova de hiperextensao cefalica, na qual a
cabeca atinge uma posicdo dependente cerca de 20°
mais do que durante a prova de Dix-Hallpike , é mais
eficaz para provocar o canal anterior .

Esta manobra é feita em quatro etapas (Fig. 3) com
intervalo de pelo menos 30 segundos entre cada posi-
¢ao para dar as otoconias tempo para migrar, uma vez
qgue em condicdes de gravidade normal (1G) elas mo-
vem-se muito lentamente, cerca de 1% do didametro do
canal por segundo.

Partindo da posicdo sentado com a cabeca direita (po-
sicao 1), é efectuada uma manobra de hiperextensao
cefdlica de forma a que a cabeca fique numa posicdo
300 abaixo do plano horizontal (posicdo 2). Durante
esta etapa, as otocdnias do canal anterior movem-se
afastando-se da clipula, desencadeando um nistagmo
vertical inferior e uma vertigem.
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Se continuar a ndo funcionar, é sugerido que se des-
pistem outras causas provaveis tal como vertigem po-
sicional central (ex: lesdo nodular).

VPPB MULTICANAL

A VPPB multicanal é rara mas ndo é excepcional. Re-
presenta 6 a 20% de todas as VPPB e constitui um im-
portante desafio diagndstico e terapéutico. 12021905

E também uma patologia controversa estando inclui-
da nos sindromes emergentes e controversos na clas-
sificagdo das doencas vestibulares da Sociedade de
Barany ©

Pode envolver:
« 0 mesmo canal bilateralmente (mais frequente)

. diferentes canais unilateralmente

Passados os 30 segundos e ap6s o término do nistag- - diferentes canais bilateralmente

mo e da vertigem, a cabega do doente € movida rapi-
damente para a frente, encostando o queixo ao peito
- chin to chest (posicao 3).

Em teoria a estimulagdo de mdltiplos canais simulta-
neamente pode provocar qualquer tipo de movimento
ocular (com excecdo dos movimentos de convergén-
cia), pois este é o principio do reflexo vestibulo-ocu-
lomotor.

Apbs mais 30 segundos, sentamos o doente (posi¢do
4) esperando novamente 30 segundaos.

Em muitos casos a VPPB multicanal envalve canais
semicirculares que ndo sdo coplanares e entdo dife-
rentes tipo de nistagmos sdo provocados com os mo-
vimentos da cabeca, que refletem a soma dos efeitos
provocados por esses movimentos em cada canal.

Por exemplo uma VPPB simultanea do canal horizon-
tal direito e posterior direito pode apresentar um in-
tenso nistagmo torsional em resposta a manaobra de
Dix-Hallpike direita que evolui para um nistagmo hori-
zontal geotrépico menos intenso.

Se a manobra nao for eficaz deve repetir-se varias ve-
zes e esperar um maior periodo de tempo na posi¢ao
de hiperextensao cefalica, assim como entre posicoes.

A VPPB multicanal apresenta algumas caracteristicas
diferentes da VPPB que atinge sé um canal. (®

A epidemiologia parece nao ter uma relagao com o sexo,
mas sim com a idade, atingindo os doentes mais velhos .
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A principal causa é o trauma. Antecedentes de VPPB
também parecem ser frequentes e a associagdo com
Meniere que é relativamente comum em pacientes
com um Unico canal afetado parece ndo estar presen-
te nas formas multicanal.

No diagnéstico & mais dificil a identificacdo do canal
afetado. Segundo a Sociedade de Barany as caracte-
risticas clinicas da VPPB multicanal sdo:

1- Crises recorrentes de vertigem ou tontura po-
sicional, desencadeadas ao deitar ou ao virar a
cabega na posi¢ao supina.

2- Duracdo da crise inferiora 1T mn.

3- Nistagmo posicional compativel com canalolitia-
se de mais do que um canal desencadeado pela
prova de Dix-Hallpike ou pela prova de roll test.

4- Nao atribuivel a outra patologia.

Na terapéutica colocam-se varias dividas, nomeada-
mente qual a sequéncia mais correta para fazer as ma-
nobras e se devem ser feitas numa Unica sessao ou em
dias diferentes. A maioria dos autores estd de acordo
que devemos comecar pelo canal que apresenta um
nistagmo e uma vertigem mais intensos e tratar um
canal em cada sessao.

O prognostico desta patologia é favoravel.

Podemos concluir que a VPPB multicanal apresenta
dificuldades diagnésticas e representa um desafio
terapéutico, apesar disso, € possivel um diagnostico
preciso baseado nas caracteristicas do nistagmo per-
mitindo tratar com sucesso o canal afectado.
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= OUTRAS VERTIGENS POSICIONAIS

Ana Margarida Amorim

A vertigem posicional paroxistica benigna (vppb) é a
causa mais comum de vertigem posicional. Esta carac
teriza-se por breves episddios de vertigem rotatéria
acompanhada de nistagmo aquando uma mudanca
de posicao da cabeca, sendo a sua etiologia geralmen-
te atribuida ao deslocamento de otocénias do utriculo
para um dos canais semicirculares.

No entanto na prética clinica didria, deparamo-nos fre-
quentemente com doentes com vertigem pasicional,
em que os achados do nistagmo posicional ndo cum-
prem os critérios diagnésticos de vppb 22,

Recentemente foi introduzido o conceito de “directio-
nal changing positional nystagmus” (DCPN) “. Nes-
tes casos o paciente queixa-se de vertigem posicional
intensa de instalagcdo aguda, que surge durante a noi-
te em decubito lateral, geralmente associada a sinto-
mas neurovegetativos intensos. Nos antecedentes
pessoais ou familiares surge a migraine “. Ao exame
objectivo surge um nistagmo de instalacdo gradual,
persistente enquanto a posi¢ao se mantém, ndo fati-
gavel e sem laténcia. O nistagmo é geralmente hori-
zontal persistente com o paciente sentado de cabega
erecta, que reverte o seu sentido no teste da cabeca
em flexdo e hiperextensdo, fazendo pensar numa ca-
pula sensivel a gravidade. O nistagmo é evocado na
posicdo de sentado para supina batendo na mesma
direcdo do nistagmo inicial. Este nistagmo posicional
persistente muda de direc¢ao rodando a cabecga para
cada lado em decubito dorsal (posicdo de McClure),
podendo ser geotrépico ou ageotrépico. Identificam-
-se dois pontos neutros no plano “yaw” em decubito
dorsal a 30°. O primeiro é com a cabeca rodada ~30°
para o lado doente, e 0 segundo é a 180° do primeiro.
O nistagmo reverte a direccao quando se roda a ca-
beca além deste ponto. As manobras libertadoras sdo
sempre ineficazes. Deve excluir-se sempre patologia
central “©),

Este tipo de nistagmo DCPN acompanhado de verti-
gem é mais frequente no sexo feminino, do lado direi-
to e no canal horizontal (sendo o nistagmo predomi-
nantemente horizontal e menos vertical ou torsional).
F mais frequentemente geotrépico 14.2% denominan-
do-se de cipula leve V%,

Este termo refere-se a uma clpula que apresenta uma
densidade gravitacional especifica inferior a da endo-
linfa que a circunda. Em casos normais a densidade
especifica da endolinfa é a mesma que a da clpula.

Nos casos patolégicos a capula leve torna a clpula
sensivel a gravidade e resulta na deflexdo da clpula
de acordo com o alinhamento entre o eixo da cpula e
a direccdo da gravidade. Nos casos de ctpula pesada,
menos frequentes, o nistagmo é ageotrépico, por uma
cUpula com densidade especifica superior a da endo-
linfa. Em condicGes normais, os canais semicirculares
sao independentes da gravidade, nos casos das clpu-
las leves ou pesadas eles sdo activados ou inibidos de
acordo com a posigao da cabega. Como os 6rgaos do
ouvido interno estao interligados através da endolinfa
e labirinto membranoso, a condi¢ao da clpula leve ou
pesada pode envolver os 3 canais e 6rgaos otaliticos
do lado afectado ©2.

De referir a relevancia do sintoma vertigem a acompa-
nhar este tipo de nistagmo, uma vez que ha estudos
que revelam estes nistagmos na populacdo normal
assintomatica "%. Destaca-se novamente que este nis-
tagmo é atribuido ao facto da cUpula se tornar gravida-
de dependente, sendo os canais semi-circulares acti-
vados ou inibidos de acordo com a posi¢do da cabega.
Habitualmente este tipo de vertigem dura entre 2 a 4
semanas e durante esse tempo devem utilizar-se vesti-
bulosupressores nos doentes mais sintomaticos “.

DIRECTIONAL CHANGING
POSITIONAL NYSTAGMUS -
CUPULA PESADA

Caso Clinico

SF, 43 anos, antecedentes de migraine, recorre a con-
sulta porinstalacao subita de vertigem rotatéria inten-
sa com sintomas neurovegetativos. Ao exame obejec
tivo notava-se na posigao sentada com cabeca direita
um nistagmo horizontal direito, que na extensao cer-
vical se acentuava e na flexdo invertia. Na prova de
McClure, ao deitar em decubito dorsal a 30¢, acentua-
va-se o0 nistagmo direito, com a rota¢do de 30° para
direita desaparecia o nistagmo e com a cabeca roda-
da para a direita, o nistagmo invertia, batendo para a




esquerda. Com a cabecga rodada para a esquerda, o
nistagmo batia para a direita. A doente ndo respondia
a manaobras libertadoras terapéuticas, e foi medicada
com vestibulossupressores, tendo tido alivio dos sinto-
mas passadas as 6 semanas. "

Neste caso ilustrativo o diagnéstico foi de DCPN tipo
ageotropico por clpula pesada. A existéncia dos pon-
tos nulos é fundamental para o diagndéstico, e é um
dado a favor da patologia periférica ©®'?. Considerando
a orientacdo da clpula do canal semi-circular lateral
no cranio, a rotacao ligeira da cabeca para um lado
corresponde a posicdo onde a clpula do canal lateral
ipsilateral estd alinhada com o vector gravitacional. As-
sim ndo ocorre deflexdo da clpula para nenhum dos
lados mesmo tendo detritos hiperdensos aderentes
a ela. O angulo formado entre a clpula e o vector da
gravidade é menor com a cabeca rodada para o lado
ipsilateral, levando a uma ligeira deflexao da ctpula.
Se a cabeca for rodada para o lado oposto, a deflexdo
da clpula é excitatdria, e, é inibitéria se a cabeca for
rodada ipsilateralmente. A flexao cefdlica 20/30¢ cor-
responde a posicdo onde o canal lateral estd no plano
horizontal da terra. O canal lateral sensivel a gravidade
estd assim num plano perpendicular ao vector da gra-
vidade e uma clipula hiperdensa nao pode deflectir, e
portanto desaparece o nistagmo ©'2.

Ha posicdes - por exemplo a pronacdo - que podem
dar resultados varidveis de doente para doente, uma
vez que a posicdo da clpula pode variar nos huma-
nos, ela estd muito préxima do plano sagital mas pode
deflectir de um modo ampulopetal ou ampulofugal,
podendo assim surgir respostas excitatdrias ou inibi-
torias ©.

Estudos recentes revelaram que ao contrario dos ca-
sos de canalolitiase, os doentes com cupulopatia reve-
laram nistagmo positivo no teste da flexdo/extensao
(bowing and leaning) em todos os casos, enquanto
apenas 73-91% dos pacientes com cupulolitiase ti-
nham nistagmo nesta prova. 2.

Outro métoda de avaliar a cupulopatia do canal lateral
é com o paciente sentado colocando apenas a cabeca
em diferentes posicdes 4. Estes autores descreve-
ram ndo s6 o nistagmo espontaneo como 3 pontos nu-
los. O facto da clpula do canal lateral estar inclinada
lateralmente no plano sagital com a sua base apontar
medialmente, faz com que a ligeira rotagdo cefalica
para o lado afectado durante o teste de flexao/ hipe-
rextensdo possa alinhar o eixo da clpula ipsilesional
com o plano gravitacional. Assim o local do ponto nulo
corresponde sempre ao lado da cupulopatia .
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DIRECTIONAL CHANGING
POSITIONAL NYSTAGMUS -
CUPULA LEVE

O nistagmo persistente geotrépico que muda de direc-
¢ao é provocado por uma clpula leve. O diagnéstico
diferencial desta entidade é muitas vezes substimado
porque para a sua confirmagdo exige-se uma avalia-
¢ao minuciosa da laténcia e persisténcia do nistagmo
durante a manobra diagnéstica .

As caracteristicas do nistagmo posicional na clpula
leve sdo as seguintes: 1 nistagmo posicional que muda
de direcdo geotrépico persistente sem laténcia na pro-
va de McClure; 2 presenca de um plano nulo em que o
nistagmo geotropico cessa quando se roda lentamen-
te a cabeca do doente (15-400) para o lado afectado;
3 nistagmo horizontal para o lado afectado na flexao
cefalica (90° nariz para baixo) 4 nistagmo horizontal
para o lado sdo quando o doente se deita em declbito
dorsal com cabeceira a 309, 5 nistagmo espontaneo
para o lado sdo na posicao de sentado sem flexao nem
extensdo cefdlica. Destes o critério mais importante é
o do nistagmo posicional persistente que muda de di-
reccao geotropico e sem laténcia. Também nestes ca-
sos é prudente a exclusao de patologia cerebelosa ou
do sistema nervoso central através da realizacdo de
uma RM CE @167,

Outro método de avaliar a cupulopatia do canal lateral é
com o paciente sentado tal como na clpula pesada 1),

NISTAGMO POSICIONAL POR DIFE-
RENCA NA GRAVIDADE ESPECIFICA
ENTRE A CUPULA E A ENDOLINFA -
TEORIA DA FLUTUABILIDADE

J& ha muitos anos se sabe que a ingestao de compo-
nentes com diferente gravidade especifica, que se di-
fundem a diferentes velocidades para a clpula e en-
dolinfa, causa um gradiente de densidade transitério,
provocando um nistagmo transitério posicional (819,

Os canais semicirculares sdao transdutores selectivos
de velocidade angular e aceleragdao e em condigbes
normais sdo insensiveis a orienta¢do gravitacional
e a aceleracgdo linear. A razdo principal para esta falta
de sensibilidade é que a ciipula e a endolinfa tém a
mesma gravidade especifica (as células ciliadas sen-
sariais estdo embebidas na clpula que se situa nas
ampolas dos canais). A flutuabilidade neutra da cud-
pula na endolinfa previne qualquer tipo de resposta
quando aceleracdes lineares sdo aplicadas. Se ocorre
uma diferenca de gravidade especifica consideravel

m
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entre a ctipula e a endolinfa entdo os canais semicir-
culares tornam-se sensiveis a mudancas na posicao
da cabeca dentro do campo gravitacional resultando
em vertigem e nistagmo posicional 9.

A direccdo do nistagmo e vertigem dependem da po-
sicdo da cabeca (de acordo com os planos dos canais
horizontais e verticais) e se a gravidade especifica da
clpula é superior ou inferior a da endolinfa. Assim o
nistagmo vai mudar de direcgdo com a posicao da ca-
beca lateral direita ou esquerda, batendo na direc¢do
do ouvido mais baixo com a clipula mais leve do que a
endolinfa e batendo para o ouvido mais superior com
a clpula pesada.

Etanol

O exemplo mais estudado foi o etanol (Money et al
1974). Ja Barany em 1911 descreveu as caracteristicas
de mudanca de dire¢do do nistagmo posicional alcoé-
lico no homem com mudancas de posi¢do da cabega
(batia para o ouvido mais baixo). Este facto foi poste-
riormente comprovado em animais (Rothfeld 1913, de
Kleyn and Versteegh 1930; Goldberg and Stortbecker
1941) (9,

Que a direccdo do nistagmo posicional alcodlico (PAN)
revertia (batendo na direcdo do ouvido mais alto) ho-
ras apos a ingestdo de alcool foi observado por Walter
em 1954 e depois chamado PAN Il por Aschan et al
1956, Aschan 1958, Money et al 1965,1974. A origem
periférica do PAN foi sugerida por observag¢des de que
ndo ocorria em homens com perda de fungdo labirin-
tica (Harris et al 1962) e nos animais (Nito et al 1964).
O que segundo alguns autores ndo é convincente uma
vez que o nistagmo posicional central parece também
poder depender do input gravitacional 9.

Assim para o alcool o nistagmo tem duas fases PAN
| (fase de reabsorcdo, clipula mais leve) 30 minutos
apés administragdo oral do alcool e durante 3-4 h.
Surge uma vertigem e nistagmo posicional que muda
de dire¢do com a cabeca para a direita ou esquerda,
batendo para o ouvido virado para baixo. E a fase PAN
Il (fase de reducao, clpula pesada). E a fase da verti-
gem da ressaca, com nistagmo e vertigem posicional
que muda de direccao com a cabega para a direita ou
esquerda, desta vez batendo para o ouvido que esta
para cima. Esta fase surge 5-10h apds a ingestdo do
alcooal. Isto sucede porque o alcool permanece na en-
dolinfa mais tempo e provoca um diferencial de gravi-
dade com a clpula mais pesada. Ha ainda um periodo
silencioso intermédio em que ndo temos nistagmo
nem vertigem que surge entre as 3-5h da ingestdo
alcodlica. Estes efeitos que referimos fazem com que
beber dlcool na manha seguinte a uma “noite de co-

pos”, possa equalizar as gravidades especificas da cu-
pula e endolinfa e diminuir, embora transitoriamente,
0s sintomas desagradaveis da intoxicacdo alcodlica.
(Brandt and Daroff 1980) (1819.20.21.22)

Oxido deutério (dgua pesada)
(Money and Miles 1974)

A ingestdo de100-200 g de dgua pesada origina um
nistagmo lateral posicional que dura algumas horas
com direccao oposta a do PAN |. Tem densidade mais
pesada e difunde para a clpula primeiro. Enquanto se
mantem a diferenca de gravidade entre clpula e en-
dolinfa, a cUpula actua como um transdutor de gravi-
dade. ®

Glicerol
(Rietz et al 1987)

O glicerol, substancia utilizada para fazer audiogramas
na doenca de méniere por exemplo, pode provocar
um nistagmo posicional (Angelborg et al 1971, depois
mais estudado por Rietz 1987). Atinge um pico maxi-
mo 120 min ap6s a sua ingestao. O composto é primei-
ro transportado para clpula e depois para a endolinfa,
provocando um aumento transitério da densidade da
clpula (ctpula pesada). 1923

Macroglobulinemia
(Keim and Sachs 1975)

A macroglobulinémia de Waldenstrom (MW) é uma
entidade caracterizada pela presenca de gamapatia
monoclonal IgM e infiltracdo medular ou de outros ér-
gdos por linfoma linfoplasmocitico (LLP), um linfoma
raro de células B maduras. A discrasia hemorragica,
neuropatia e raramente a crioglobulinémia sao algu-
mas das manifestacbes de MW. Foram relatados sin-
tomas auditivos e vestibulares em 10-20% casos. Sa-
be-se que 0 aumento da viscosidade sanguinea oclui
as vénulas e capilares causando hipoxia vestibular
periférica. O peso molecular muito elevado das gama-
globulinas, provoca aumento da gravidade especifica
da clpula (varia com a concentracao das proteinas cir-
culantes e caracteristicas de difusdo). 1®

FISIOPATOLOGIA

Afisiopatologia ainda ndo esta totalmente esclarecida

mas 0s mecanismos implicados parecem ser os se-
guintes (5,16,24,25,26,27,28,29).




Cupula leve

1. diminuicao da densidade da clpula pelo alcool (PANI)

2. aumento da gravidade especifica da endolinfa por
macromoléculas sollveis em agua

3. um tipo de cupulolitiase alternativo por otocénias
degeneradas “leves”

4. célulasinflamatérias livres flutuantes devido a dano
do ouvido interno com hipoperfusdo, afectando a
densidade ou viscosidade da endolinfa

5. alteracdes morfoldgicas na clpula

6. desequilibrio utricular

O diagnostico diferencial entre clpula leve por cupulo-
patia e canalolitiase esta resumida no quadro 17

Cupula pesada®»

1. endolinfa com densidade menor do que a clpula
pelo alcool (PANII)

2. cupulolitiase

3. perturbagBes da dinamica da microcirculagao da
cUpula por migraine

O diagnostico diferencial entre clUpula pesada nao
otolitica e cupulolitiase estd resumida no quadro 2 ©.

OUTROS CANAIS

Cupula pesada do canal posterior

A Cupula pesada do canal posterior (direito) origina
um nistagmo estaciondrio e persistente sem ou curta
laténcia e menos fatigdvel. Geralmente surge um nis-
tagmo gradual estacionario e persistente com a ma-
nutencao da posicdo da cabeca, sem fadiga, laténcia
curta ou ausente, provocado pela manobra de Dix
Hallpike (MDH) ipsilateral. Para e reverte com a cabeca
rodada 45-55° em direccdo ao lado oposto, manten-
do a cabeca estendida 20° abaixo da cama: posi¢ao
neutra e reversa. Se o paciente é observado poucas
horas ap6s inicio dos sintomas um nistagmo persis-
tente com as mesmas caracteristicas morfolégicas
mas menaos intenso é evocado alterando a inclinagdo
da cabeca quando sentado: nistagmo torsional verti-
cal superior com extensao cefdlica e reverte a direcao
dos batimentos com cabeca flectida. Na MDH contra-
lateral (esquerda) surge nistagmo clockwise e vertical
inferior. Como a resposta excitatdria é a mais forte,
ampulofugal, é a cupula pesada do lado direito que
deflecte em direccdo ao canal ou ao utriculo consoante
a posicdo da cabeca para a direita ou para esquerda “39.

Cupula leve canal semicircular posterior

Esta condigao sé vem referida na literatura por Ichimu-
ra e Otsuka através de um relato de caso onde nem
efectuam a manobra de Dix Hallpike (?) G.
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Os autores descrevem um nistagmo persistente ver-
tical inferior com componente torsional em direccao
ao ouvido nao afectado na posicdo supina da prova
de Mcclure com o ouvido afectado para baixo, porque
esta posicao causa deflexao ampulopetal da clpula
de acordo com 32 lei de Ewald. O nistagmo ndo era
observado na posicao de sentado e com o ouvido sdo
para baixo porque a direccdo da clpula que se deflec-
te estaria quase perpendicular a direc¢do gravitacio-
nal, logo, sem qualquer deflexdo ©".

Os autores excluiram cupulalitiase do canal anterior
porque o paciente sentado ndo apresentava nistagmo
vertical superior persistente por deflexdo ampulope-
tal da clpula; excluiram canalolitiase da por¢ao mais
alta do canal posterior porque o nistagmo nao surgia
ao sentar; e excluiram lesdes centrais na RM (nédulo
cerebeloso, malformacao de Arnold Chiari, Esclerose
Mdltipla, isquemia e intoxicagao) o3V,

Esta cupulopatia é extremamente rara porque os de-
tritos leves muito dificilmente afundariam na ampola
do canal posterior na por¢ao mais inferior comparan-
do com as ampolas dos outros canais nas posicdes
sentado e deitado. Isto se a fisiopatologia da clpula
leve for de facto devida a detritos leves agarrados a
cUpula. S3o necessdrios mais estudos.

CONCLUSAO

Outras vertigens posicionais surgem por cupulopatia
ndo otolitica. Esta é mais frequente no canal horizon-
tal. Geralmente provoca uma vertigem e nistagmo po-
sicional persistente com mudanca de dire¢ao, geo ou
ageotropico, provavelmente em relacdo com altera-
¢Oes da densidade entre a cUpula e a endolinfa e com
presenca de pontos nulos. Ndo responde a manobras,
e 0 seu tratamento é com vestibulossupressores.

Diagnéstico diferencial entre ctpula leve e vppb por
canalolitiase do canal horizontal

CANAL HORIZONTAL
DCPN N n
GEOTROPICO
LATENCIA - +
PERSISTENCIA + -
FATIGABILIDADE - +
plano nulo + -

DCPN direction changing positional nystagmus

Quadro 1.

m
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Diagnadstico diferencial entre cupulolitiase otolitica
e ndo otolitica

CUPULOLITIASE OTOLITICA

NAO OTOLITICA

2-4 semanas entre inicio dos

sintomas e exame
otoneurolégico

Histéria pessoal ou familiar de
migraine

Sintomas bem tolerados, sem
vertigem mas com instabilidade
em posicdo erecta

Instalacao subita dos sintomas pelo
que o doente recorre
imediatamente ao médico
(<12horas)

Manobra de McClure produz
poucos ou nenhuns sintomas
neurovegetativos

Sintomas mal tolerados, severos
sintomas neurovegetativos

Manobra libertadora geralmente

resolve os sintomas e nistagmo,

Manobras libertadoras ineficazes.

ou transformando numa forma
geotrdpica ou directamente

A eficacia da manobra aumenta

com uso do vibrador na
mastdide

Diuréticos osméticos podem ajudar
actuando apds 1 hora.

Quadro 2.
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= VESTIBULOPATIAS
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A Vertigem Posicional Paroxistica Benigna (VPPB) é
a patologia vestibular mais frequente no adulto, com
uma prevaléncia de 2.4%. A VPPB é causada por uma
litiase vestibular em que os otdlitos deslocados pro-
vocam uma deflecdo da clpula. O mecanismo mais
frequente € um processo de canololitiase em que os
detritos flutuam livremente nos canais semicirculares.
Contudo, os ot6litos podem ficar aderentes a clpula
(cupulolitiase) ou mais raramente, fazendo mesmo
um aglomerado (jam) num canal ou clpula. Em qual-
quer destas situacoes, a deflecdo anormal da clpula
induz vertigem, que pode ser severa e incapacitante,
bem como nistagmo no plano do canal envolvido.

Qualquer doenga que atinja o ouvido interno que li-
berte otocénias e que nao destrua por completo a
funcao dos canais semicirculares, pode induzir VPPB
secunddria. As condicbes que mais frequentemente
estdo associadas com VPPB secundaria sdo o trauma-
tismo craniano, o défice vestibular agudo, a doenca de
Méniere, a cirurgia otologica, a surdez sibita e a mi-
graine. Para que a relacdo causal seja plausivel, a VPPB
deve ser ipsilateral a condi¢dao associada, os sintomas
surgirem em simultaneo ou em seguida ao desenvolvi-
mento da condicao primdria. Dado o sintoma vertigem
ser comum a patologia primdria e a VPPB, a ultima é
com frequéncia ndo diagnosticada, porque a vertigem
é habitualmente atribuida a patologia primaria.

Um indice de suspeicao elevado da coexisténcia da
VPPB com outras patologias do ouvido interno, em
conjunto com os exames vestibulares adequados, po-
dem permitir um diagndstico mais preciso e por con-
sequéncia um tratamento mais eficiente.

INCIDENCIA E MECANISMO PATO-
GENICO:

Uma ampla variacdo da incidéncia de VPPB secundaria
(3-66%) é observada em vérios estudos. Karlberg e al.
com 2847 doentes aponta para uma incidéncia de VPPB
secundaria de 3% e Caldas com 1271 doentes para um
valor de 25.2%. As patologias mais frequentemente as-
sociadas a VPPB secundaria sao o traumatismo crania-
no 8.5-27%, doenca de Méniere 0.5-30%, o défice vesti-
bular agudo 0.8-20% e a surdez neurossensorial aguda
0.2 a 5%.

Num estudo de Papparella de 2008 com 500 doentes
com doenca de Méniere a incidéncia de VPPB é de 65-
70% entre os ataques da doenga. Uma percentagem sig-
nificativa de doentes, 5.5%, maioritariamente mulheres,
parecem desenvolver VPPB intratdvel. Assim, a obser-
vagaao destes pacientes deve sempre incluir a Manobra
de Dix-Hallpike, para exclusdo de VPPB secundaria. O
mecanismo fisiopatolégico parece envolver a hidropsia
endolifatica, como destrutiva da macula do utriculo e
do saculo, quer através do compromisso vascular, quer
pela distorcdo direta da sua superficie, resultando na
libertacdo de otdlitos na endolinfa. A taxa de incidéncia
serd tanto maior quanto mais prolongado for o curso da
doenca. A periédica distensao hidrética, que se observa
no curso natural da doenca conduz a libertacdo dos oté-
litos, através da fibrose da macula.

Em pacientes com défice vestibular agudo a incidéncia
de VPPB parece ser mais frequente do que na populacdo
em geral, 9.8% a 20% segundo Nuti em 2010, Curthoys
em 2003 e Halmagyi em 1996. 0 mecanismo patogéni-
co na génese da VPPB em pacientes com défice vesti-
bular agudo, deriva da distribuicao do nervo vestibular
no ouvido interno. O nervo vestibular superior inerva a
crista ampular do canal semicircular anterior e lateral e
a macula do utriculo. O tipico padrao de lesdo do ner-
vo vestibular superior, poupando a divisdo inferior do
nervo, é 0 mecanismo patogénico subjacente. Os danos
no utriculo podem libertar as otocénias que ficam livres
para penetrar no canal semicircular posterior. Os sinais
e sintomas da VPPB do canal posterior podem manifes-
tar-se, porque este é inervado pelo nervo vestibular infe-
rior. Isto implica que a fun¢do do nervo vestibular inferior
se mantem intacta, o que é suportado pela preservacgao
dos potenciais miogénicos vestibulares cervicais nestes
pacientes. Estes potenciais sdo de origem sacular e a
macula do saculo e a crista ampular do canal posterior,
sdo inervados pelo nervo vestibular inferior.

O diagnéstico de VPPB surge em 12.7% dos pacientes
com surdez subita segundo estudos de J.H. Ban, em
2010. O mecanismo patogénico subjacente a libertacdo
das otoconias é o compromissa vascular ou lesao viral
da macula.



A incidéncia de VPPB é elevada nos pacientes que so-
frem de migraine. Lempert no ano de 2000 diz que a
prevaléncia da migraine nos pacientes com VPPB é duas
vezes superior aos controlos respetivos. A migraine cau-
sa vasoespasmo nas artérias do labirinto, induzindo is-
quémia local e facilitando a libertacdo das otocénias da
macula utricular.

CARATERISTICAS CLINICAS:

O envolvimento bilateral é caracteristico da VPPB se-
cundaria a doenca de Méniere. O canal horizontal é o
mais frequentemente afetado, com uma taxa de 24.1%
comparado com 10.7% nos pacientes com VPPB idio-
patica (Batatsouras 2012). A localizagdo da ampola do
canal semicircular horizontal, adjacente a macula do
utriculo, permite que os otdlitos soltos entrem facil-
mente no canal, quando um paciente supino roda de
um lado para outro.

O inicio ocorre habitualmente uma semana depois da
crise em 60% dos casos, sendo o aparecimento em
simultaneo pouco frequente, 10% segundo S.M. Kim
em 2010. O predominio pelo sexo feminino, segue as
carateristicas gerais da epidemiologia da doenca de
Méniere. Mais do que um exame vestibular, em con-
texto de consulta, é necessario para o diagnéstico
de VPPB secundaria antes da exclusdo da mesma na
Doenca de Méniere

O diagnostico de VPPB secundaria ao défice vestibular
agudo, pode surgir até 18 dias depois do aparecimento
da doenca primaria, o que torna obrigatdrio a repeti-
¢ao da manobra de Hallpike nas consultas de segui-
mento, especialmente nos pacientes com recuperagao
mais lenta. A VPPB parece ser um fator de progndstico
negativo, j& que foi predominantemente diagnostica-
da em pacientes sem recuperacdo completa. A VPPB
afeta consistentemente o canal posterior do ouvido
ipsilateral e a idade média dos pacientes &€ menor do
que nos casos idiopaticos.

No que diz respeito a surdez sUbita mais de metade
dos pacientes com VPPB secundéria, desenvolvem-na
nas primeiras 24 h, depois do inicio da surdez.
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TRATAMENTO:

Os pacientes com VPPB idiopatica apresentam taxas
mais elevadas de resolucdo de sintomas com as ma-
nobras de reposicionamento de particulas, do que os
com VPPB secundaria ao défice vestibular agudo ou a
doenca de Méniere. A duracdo média do tratamento
até a completa resolucdo dos sinais e sintomas foi re-
portada como 2.28 dias para a VPPB idiopdtica e de
4.87 dias para a VPPB secundaria. Um ndmero consi-
derdvel de doentes com VPPB secunddria, 42%, apre-
sentam queixas persistentes de vertigem posicional,
mesmo depois do desaparecimento do nistagmo na
manaobra de Dix-Hallpike.

Alesdo vestibular adicional que causa vertigem em de-
terminadas posicdes, coexiste com a VPPB e é respon-
savel pela persisténcia das queixas de vertigem, em
alguns doentes. Os pacientes com VPPB apresentam
taxas de parésia canalicular que atinge os 13 a 47%,
em alguns estudos. A preponderancia direcional, na
auséncia de défice vestibular, foi encontrado em 22%
dos doentes com VPPB secundaria, na auséncia de al-
teracdes vestibulares centrais, o que também é consi-
derado sinal de disfuncdo vestibular periférica. Assim,
pacientes que se mantém sintomaticos depois de ma-
nobras de reposicionamento de particulas, devem ser
submetidos a uma avaliagdo vestibular mais extensa.
Os pacientes com evidencia de patologia vestibular
concomitante, podem necessitar de programa de rea-
bilitacdo vestibular adicional.

A recorréncia é significativamente mais elevada, cerca
de 50%, na VPPB secundaria a doenca de Méniere,
do que nos casos idiopaticos. A hidropsia endolinfati-
ca parece assim estar associada a mais elevadas taxas
de recorréncia da VPPB, porque a periddica disten-
sao endolinfatica condiciona a libertagdo recorrente
de otoconias. A distensdo provocada pela hidropsia
reduz a elasticidade do labirinto membranoso, resul-
tando num colapso parcial ou adesdes do labirinto
membranoso do canal semicircular, com obstrugao
parcial. Um saculo dilatado e a adesdo dos otdlitos ao
labirinto membranoso provocam a obstrugdo parcial,
que pode persistir independentemente das recorrén-
cias da doenca de Méniere. Com a obstrucdo parcial as
manobras de reposicionamento tornam-se ineficazes.

O valor prognéstico da coexisténcia da VPPB no cur-
so das vestibulopatias, nomeadamente na Doenca de
Méniere e no défice vestibular agudo e no seu impacto
na reabilitagao destes doentes, ainda nao esta devida-
mente estudado.
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CONCLUSAO

A VPPB secundaria parece ser uma entidade nem
sempre diagnosticada, especialmente em pacientes
com causas conhecidas de vertigem, como a doenca
de Méniere, o défice vestibular agudo e a surdez su-
bita. Um indice de suspeita elevado e a inclusdo da
Manobra de Dix-Hallpike no protocolo de avaliacdo de
todos os pacientes com vertigem, independentemente
do conhecimento de uma doencga primdria do ouvido
interno, pode permitir o diagnéstico de VPPB secunda-
ria, com a oferta do tratamento mais eficaz. Pelo con-
trario a VPPB parece estar associada a vestibulopatia
num ndmero superior de casos ao que inicialmente
se suponha. Assim, recomenda-se completar a ava-
liacdo neurootolégica, mesmo que a VPPB tenha sido
diagnosticada com os teste clinicos. Especialmente na
VPPB com sintomas persistentes, toda a avaliagdo au-
dioldgica e otoneurolégica deve ser efetuada de forma
a reconhecer patologia do ouvido interno.

Assim, a maioria dos estudos apontam para que a
VPPB secundaria seja mais dificil de tratar do que a
idiopatica e os pacientes necessitando de mais tempo
para estarem livres dos sintomas.
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RESUMO

Frequentemente os sindromes vestibulares induzidos
pela posicdo cefdlica constituem uma doenga vesti-
bular periférica. No entanto, numa minoria dos casos
estes podem ser causados por uma lesdo central ce-
rebelosa ou medulopontina. Até a data, foram des-
critas trés formas clinicas de sindromes vestibulares
centrais induzidos pela posi¢do cefdlica: (i) nistagmo
posicional central (NPC), (ii) vertigem posicional/de
posicionamento paroxistica central (VPPC) e (iii) o sin-
drome rotatorio da artéria vertebral (SRAV). A primeira
forma consiste num quadro de nistagmo posicional
persistente sem (ou com minima) vertigem (ex. nis-
tagmo inferior aquando da hiperextensdo cefdlica em
declbito) e parece ser causado por uma lesdo focal
no nédulo e/ou Uvula cerebelosos. A segunda forma
clinica corresponde a quadros posicionais/de posicio-
namento paroxisticos de vertigem e nistagmo de curta
duracao, provocados por lesées na regido dorsolate-
ral do 4° ventriculo, vérmis cerebeloso ou pedinculo
cerebeloso superior. O mecanismo explicativo para a
ocorréncia tanto do NPC como da VPPC parece envaol-
ver a disrupcao de conexdes centrais otoliticas entre o
cerebelo e os nlcleos vestibulares, com consequente
desinibicdo e desequilibrio do ténus vestibular. A etio-
logia do NPC e VPPC é diversa, incluindo hemorragia,
tumor, desmielinizacdo, e isquémia da fossa posterior,
malformacdo de Arnold Chiari, e degenerescéncia ce-
rebelosa. As possibilidades de enxaqueca vestibular,
intoxicacdo ou doenca auto-imune/paraneoplasica
devem ser consideradas principalmente quando o
exame de imagem nao demonstra alteracdes. O prin-
cipal diagnostico diferencial da VPPC é a vertigem
posicional paroxistica benigna (VPPB), sendo critica a
distincdo clinica entre as duas entidades. A presenca
de uma direc¢do do componente rapido do nistagmo
posicional/de posicionamento ndo concordante com a
direc¢do do canal semicircular estimulado pela mano-
bra e/ou a presenca de nistagmo puramente vertical
ou torsional devem fazer pensar numa causa central;
de igual modo, a auséncia de laténcia, fatigabilidade
e/ou habituacdo do nistagmo na repeticdo das mano-
bras, a presenca de nistagmo posicional/de posicio-
namento sem vertigem, vomito induzido pela posicao
sem nistagmo e/ou outros sinais cerebelosos e oculo-

motores associados, deverdo fazer suspeitar de um
quadro de centralidade. Uma terceira forma de verti-
gem e/ou nistagmo paosicional central (SRAV) é causa-
da pela compressao dindmica de uma artéria vertebral
aquando da rotagdo cefdlica, promovendo isquémia
transitéria do cerebelo e/ou labirinto e consequente
nistagmo e vertigem.

Palavras-chave: Vertigem; Nistagmo posicional cen-
tral; Vertigem posicional/de posicionamento paroxisti-
ca central; Sindrome rotatério da artéria vertebral

INTRODUGAO

O nistagmo e/ou vertigem podem ser desencadeados
por posi¢cdes ou mudancas de posicdo da cabeca (e,
caracter pasicional ou de posicionamento, respectiva-
mente). Quando isto ocorre, deve-se maioritariamente
a patologia periférica. Ocasionalmente, uma lesao do
sistema nervoso central podera ser a causa. Num es-
tudo que incluiu 100 doentes com vertigem e/ou nis-
tagmo posicional/de posicionamento, em 12% destes
a causa era efectivamente central [1].

Os sindromes vestibulares centrais induzidos pela po-
sicdo (SVCIP) cefdlica representam um grupo de con-
dicdes que se manifestam através de nistagmo e/ou
vertigem posicionais/de posicionamento, sendo estes
causados por lesdes da fossa posterior que disrup-
cionam vias otoliticas que permitem a comunicagao
entre o cerebelo e os nicleos vestibulares. Os 6rgaos
otoliticos do ouvido interno (séaculo e utriculo) sdo res-
ponsaveis pela deteccao de aceleragdes lineares e/ou
mudancas da posicdo da cabeca no espaco, enviando
esta informacdo directa ou indirectamente (através
dos nucleos vestibulares) ao cerebelo [2]. Uma lesao
que atinja as vias que transportam a informacao otoli-
tica dentro do sistema nervoso central pode provocar
nistagmo e/ou vertigem posicional/de posicionamen-
to através de 2 mecanismos nao mutuamente exclu-
sivas: (i) desfasamento na informacdo otolitica que
chega aos diferentes subsistemas oculomotores com
0 objectivo de os modular (ex. sistema integrador; sis-
tema sacadico) [3]; (ii) perda da normal inibicao cere-
belosa (incluindo estruturas que veiculam informacao
otolitica) sobre os nlicleos vestibulares [4].



Um terceiro mecanismo, a isquémia transitoria do labi-
rinto periférico, poderd explicar os raros casos em que
a rotacao cefdlica e subsequente compressao de uma
artéria vertebral induzem nistagmo e vertigem [5].

Os trés principais SVCIP sao entao [6, 7]:
1. Nistagmo Posicional Central (NPC)

2. Vertigem Posicional/de Posicionamento Paroxistica
Central (VPPC)

3. Sindrome Rotatdrio da Artéria vertebral (SRAV)

As primeiras duas formas clinicas diferem principal-
mente no que diz respeito as suas caracteristicas
temporais e a presenca de sintomas perceptuais e/ou
disautonémicos: o NPC manifesta-se através de um
nistagmo inesgotavel que persiste enquanto a posi¢ao
cefdlica precipitante for mantida e usualmente nao
evidencia vertigem([8]; a VPPC caracteriza-se por epi-
sédios de vertigem, nistagmo e disautonomia de curta
duragao, podendo a disautonomia dominar o quadro
clinico [9]. Ainda assim, por vezes ndo é possivel obter
uma distincdo clara entre estas duas formas, tendo ja
sido descritos doentes com nistagmo posicional cen-
tral persistente que apresentavam vertigem e vomitos
intensos, ou evidenciavam curta duracao dos episo-
dios vestibulares [10-12]. Raramente, as duas formas
podem coexistir no mesmo doente, simultanea ou se-
quencialmente [13, 14]. Enquanto o NPC é usualmente
facil de diferenciar da VPPB, a VPPC pode simular em
grande parte esta Ultima condi¢do, particularmente se
outros sinais oculomotores como a decomposicao da
perseguicdo ou o nistagmao evocado pela excentricida-
de do olhar n&o estiverem presentes [6]. O NPC tem,
no entanto, que ser distinguido de uma modulagao
posicional de um nistagmo espontaneo previamente
presente (ex. aumento da intensidade do nistagmo
inferior espontaneo aquando da transicdo da posicao
sentada para a posicao de decUbito dorsal); estas duas
ltimas situacdes possuem possivelmente uma patofi-
siologia distinta [15-18].

No que diz respeito a etiologia, o NPC e a VPPC parti-
Iham as mesmas causas, nomeadamente lesées infla-
matdrias, isquémicas, compressivas e degenerativas
do sistema nervoso central. J& o SRAV parece ser pro-
vocado por isquémia transitéria do sistema vestibular
periférico e/ou central em contexto de compressdo
dinamica de uma artéria vertebral [7].
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NISTAGMO POSICIONAL CENTRAL

A ocarréncia de nistagmo posicional persistente sem
vertigem associada, tem normalmente uma causa
central na sua génese [19, 20]. O NPC é raro, consti-
tuindo cerca de 1% dos doentes observados numa
clinica neuro-otoldgica [21]. Ainda assim, se se consi-
derar uma populacdo seleccionada de doentes com
tumores da fossa posterior, a prevaléncia de NPC sobe
para 0s 90% [19]. O NPC pode ser induzido na posicdo
de decubito dorsal com a cabeca centrada na linha
média, rodada para a esquerda, para a direita ou hipe-
rextendida fora do bordo da marquesa, e na posicdo
sentada com a cabeca flectida ou hiperextendida. E
importante referir no entanto que cerca de 40% dos
casos de NPC sdo apenas evidenciados na posi¢ao
de decubito dorsal com a cabeca hiperextendida fora
do bordo da marquesa [21]. Os padrdes direccionais
do NPC incluem nistagmo obliquo, torsional, vertical
e horizontal geotrépico/apogeotrépico na posigao de
decUbito dorsal com a cabega rodada para a direita e/
ou esquerda, e nistagmo inferior na posicdo de decu-
bito dorsal com a cabeca hiperextendida fora do bor-
do da marquesa; os dois Ultimos padrbes sdo 0s mais
comuns [8, 15, 22].

Contrariamente a VPPB, o nistagmo presente no NPC
ndo evidencia um periodo de laténcia imediatamente
apbs a manobra precipitante e ndo é fatigavel apés a
repeticao da mesma [8]. Adicionalmente, a evolugao
temporal da velocidade do componente de fase lenta
do nistagmo em doentes com NPC é usualmente cons-
tante, em oposicdao ao padrao “crescendo-decrescen-
do” observado na VPPB devida a canalolitiase [23]. A
localizacao precisa da lesdo causadora de NPC é ainda
hoje matéria de debate, tendo em conta que grande
parte dos casos descritos na literatura foram publica-
dos antes do surgimento de técnicas de imagem so-
fisticadas [15]. As areas candidatas sdo o cerebelo e o
tronco encefalico caudal [22]. A possibilidade de estas
zonas poderem estar envolvidas na génese do NPC
tem sido carroborada em modelos experimentais ani-
mais, nos quais foi possivel provocar nistagmo inferior
posicional apds resseccdo do ndédulo e Gvula cerebe-
losos, possivelmente reflectindo a perda da normal
inibicao do cerebelo sobre os nlcleos vestibulares
[24, 25]. E ainda interessante notar que a subsequente
realizacdo de labirintectomia bilateral nestes animais
aboliu por completo o nistagmo inferior posicional an-
teriormente presente, favorecendo a hipétese da de-
sinibicdo do sistema vestibular [24].

—
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Casos mais recentes em doentes com NPC tém confir-
mado a existéncia de lesdes focais do nddulo cerebe-
loso [8, 26]. Portanto, uma lesdo que afecte o nddulo
e Uvula cerebelosos possivelmente impede a normal
transduccdo do sinal otolitico proveniente do saculo
e utriculo, desta forma promovendo uma modulagdo
defeituosa do reflexo oculo-vestibular, que se sabe ser
modulado/inibido pelo nédulo cerebeloso; esta altera-
¢ao provocara uma falha no reajustamento da posigao
dos olhos na érbita durante mudangas da posicdo da
cabeca, e consequente nistagmo [3, 27]. As etiologias
do NPC abrangem tumores ou metdstases no cerebe-
lo, isquémia, esclerose multipla, malformacao de Ar-
nold Chiari (MAC), ataxias neurodegenerativas incluin-
do atrofia multissistémica e ataxia espinhocerebelosa
tipo 6, e enxaqueca vestibular (EV) [8, 10, 15, 23, 28-
32]. Além de estados patoldgicos, é de notar que in-
dividuos saudaveis assintomaticos podem evidenciar
nistagmo posicional, mas apenas na obscuridade [33].
Efectivamente, tal como nos doentes com NPC, este
nistagmo observado em individuos saudaveis pode
reverter a sua direcgao de acordo com as posicdes da
cabeca e pode demonstrar uma direccdo puramente
vertical, torsional, horizontal ou obliqua [33, 34]. Ca-
racteristicamente no entanto, e ao contrario do NPC,
este nistagmo fisioldgico é abolido na luz, e ndo é evi-
dente quando a fixacdo é retirada através do uso de
lentes de Frenzel [35]. Este fenémeno normal possivel-
mente reflecte o “ruido” fisiol6gico de uma rede neu-
ronal hipoteticamente responsdvel pela estimativa da
posigao gravitacional e aceleragdo linear da cabega
[36]. No NPC, este rede podera tornar-se disfuncional,
levando a nistagmo posicional manifesto (presente
também na luz).

VERTIGEM POSICIONAL/DE
POSICIONAMENTO PAROXISTICA
CENTRAL.

Episddios curtos de vertigem e/ou vémito posicionais
acompanhados por nistagmo sdao frequentemente
causados por doenga dos canais semicirculares. No
entanto, se a vertigem e/ou vémito forem proeminen-
tes e severos e/ou o nistagmo apresentar uma direc-
¢ao, laténcia ou duragdo atipicas, uma lesao cerebelo-
sa subjacente pode ser evidenciada em cerca de 30%
dos casos [20]. Esta Ultima situacao é denominada ver-
tigem posicional/de posicionamento paroxistica cen-
tral. Porque esta Ultima pode clinicamente mimetizar
a VPPB, é também denominada pseudo-VPPB [37].

E de salientar que a VPPC pode constituir o quadro
inaugural e isolado de uma doenca do sistema ner-
voso central [4]. Ainda assim, sinais acompanhantes
sao frequentemente encontrados, incluindo dificulda-
de da marcha e postura, quedas, disartria, disfuncao
urinaria, hipotensdo ortostatica, achados piramidais e
extrapiramidais, e outras alteragbes oculomotoras de
origem cerebelosa [17]. Tal como no NPC, a VPPC pode
ser precipitada por uma mudanca da posicdo da ca-
beca (primeiramente colocada na posicao vertical na
posicdo sentada e posteriormente movida para a posi-
¢ao centrada, rodada ou hiperextendida em decubito
ventral, ou para a posicdo flectida ou hiperextendida
na posicao sentada; esta transicao pode ser realizada
de forma rapida, na qual é o préprio movimento que
provoca o nistagmo (nistagmo de posicionamento) ou
lenta, na qual é a nova posicdo adquirida que provoca
0 nistagmo (nistagmo posicional). Ainda que no caso
individual esta destringa possa constituir um desafio
no exame de cabeceira, esta classificacdo é extrema-
mente importante do ponto de vista fisiopatolégico,
dado que permite a separacdo entre distlrbios dos ca-
nais semicirculares ou do sistema de armazenamento
central da velocidade (nistagmo de posicionamento)
e distdrbios das clpulas ou do sistema otolitico cen-
tral (nistagmo posicional) [38]. O nistagmo na VPPC
pode ser puramente torsional, horizontal geotrépico/
ageotrépico ou vertical (principalmente inferior) [4, 37,
39-42]. Raramente o nistagmo horizontal geotropico
encontrado na VPPC paode reverter a sua direccdo en-
guanto a cabeca é mantida numa posicao lateral em
decUbito dorsal, transformando-se em ageotropico; de
igual forma, o nistagmo superior evidenciado na posi-
¢ao de decuUbito dorsal com a cabega centrada pode
reverter espontaneamente para inferior ou alternar
com este Gltimo [1, 10, 43]. Na VPPC, tém sido encon-
tradas lesOes estratégicas na parede dorsolateral do
4o ventriculo, vérmis dorsal, nédulo e Gvula, peddnculo
cerebeloso superior e nlcleo prepositus hipoglossi [4,
6, 10, 39, 41, 42, 44, 45]. A tomografia computorizada
cranio-encefdlica (TC-CE) apresenta uma sensibilida-
de baixa para a deteccdo um enfarte isquémico do
territorio posterior, uma das potenciais etiologias da
VPPC [4]. Como tal, 0 estudo de imagem indicado para
a deteccdo de uma lesdo causativa de VPPC é a resso-
nancia magnética cranio-encefalica (RM-CE), embora
até neste Ultimo exame possam existir falsos negati-
vos [42]; estes Ultimos poderdo ocarrer quando a RM-
-CE é realizada precocemente na fase inicial do quadro
vestibular agudo [46].




Nalguns casos, a realiza¢do de tomografia de emissdo
de positrées 2-desoxi-2-[F18]fluoro-D-glicose pode
evidenciar disfuncao do nédulo cerebeloso na VPPC
[47]. O ndédulo cerebeloso inibe entre outros, meca-
nismos de armazenamento de velocidade central du-
rante a execucdo de mudancas bruscas da cabeca. O
mecanismo da VPPC, pelo menos no que diz respeito
as formas de posicionamento, pode entdo estar rela-
cionado com uma ineficaz inibicdo cerebelo-vestibu-
lar do mecanismo de armazenamento de velocidade
central localizado no tronco encefalico e/ou com uma
“distorcdo” da informacdo do reflexo oculovestibular
que igualmente chega a este sistema de armazena-
mento [38, 48]. A consequente instabilidade do siste-
ma de armazenamento de velocidade central pode-
ra explicar os casos raros de VPPC que demonstram
uma reversdo expontanea da direc¢cao do nistagmo
posicional, podendo esta reversao reflectir a tentativa
de anulagdo da excessiva duragao do primeiro nistag-
mo [43]. Ndo sé uma lesdo do nédulo cerebeloso pode
interromper as conexdes centrais das vias otoliticas,
mas também uma lesdo na por¢do medial do pedin-
culo cerebeloso superior [39, 41, 44]. A ineficaz inibi-
cdo cerebelo-vestibular promoverd em Ultima analise
nistagmo e vertigem (desinibi¢do de estruturas oculo-
motoras responsaveis pelo reflexo oculo-vestibular) e
nauseas e/ou vomitos (desinibicdo da drea postrema e
formacao reticular lateral) [40]. Existem inGmeras etio-
logias de VPPC incluindo tumores da fossa posterior,
enfarte isquémico ou hemorragico do tronco encefa-
lico, esclerose multipla, EV e menos frequentemente
sindrome paraneopldsico, intoxicagdo (ex. amiodaro-
na, pregabalina), atrofia multissistémica, ataxia espi-
nhocerebelosa tipo 6, hidrocefalia, MAC e quisto arac-
nodide infratentorial [4, 17, 29, 37, 40, 45, 47, 49-51]. O
diagnostico de EV em particular, deve ser considerado
em doentes que demanstrem episodios recorrentes
posicionais de nausea, vertigem e nistagmo nao laten-
te, lento e inesgotavel, nos quais os exames de imagem
sao normais e as manobras vestibulares libertadoras
ndo sao eficazes [29]. Mesmo no periodo inter-ictal
da EV, pode ser evidente um nistagmo posicional as-
sintomatico, providenciando uma pista adicional para
o diagndstico de enxaqueca vestibular [14]. Uma das
questdes que ainda torna o diagndstico de EV mais di-
ficil, € a possibilidade de auséncia de sinais classicos
de enxaqueca durante o ataque, tais como cefaleia e
fotofobia [14]. Ainda na presenca de RM-CE normal, a
possibilidade de intoxicagdo e sindrome paraneopla-
sico devem ser ponderadas [40, 47]. A MAC, embora
constitua uma causa frequente de nistagmo inferior
espontaneo, raramente provoca VPPC [16, 17, 50]. A
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razao para isto acontecer provavelmente reside no
facto de na MAC ocorrer um atingimento preferencial
do fléculo/parafléculo cerebeloso, uma area que esta
envolvida no surgimento de nistagmo inferior espon-
taneo, ao contrdrio do nédulo cerebeloso, que parece
estar poupado nos casos de MAC, explicando assim a
rara ocorréncia de nistagmo inferior posicional isolado
nesta condicdo [17]. A evidéncia para o tratamento da
VPPC é fraca e baseada em casos clinicos publicados.
Foi recentemente descrito benificio clinico com o uso
de 4-aminopiridina (4-AP), tendo este farmaco abolido
0 nistagmo inferior posicional num doente com uma
lesdo vermiana [52]. Os autores sugeriram que a 4-AP
neste caso induziu uma reactivagdo do nédulo e (para)
floculo. Noutro doente com nistagmo inferior posicio-
nal, um efeito benéfico modesto foi notado com o
uso de 3,4-aminopiridina [48]. Também aqui, a 3,4-AP
possivelmente restaurou a deficiente inibicao a cargo
do nédulo e Gvula cerebelosos. Num outro grupo de
doentes com ataxia genética, o uso de acetazolamida
melharou o quadro recorrente de vertigem, nistagmo
posicional central e ataxia [51]. O efeito da acetazola-
mida neste caso foi provavelmente mediado através
da estabilizacdo da disfuncdo transitéria dos canais
de calcio membranares cerebelosos. Casos raros de
VPPC paraneopldsica foram abordados terapeutica-
mente através da cirurgia do tumor, quimioterapia e/
ou radioterapia, sem que tivesse ocorrido benificio re-
levante do quadro vestibular [53, 54].

Devido a sobreposicdo clinica importante entre
VPPC e VPPB, alguns pontos merecem ainda ser en-
fatizados:

« O uso das caracteristicas do nistagmo para separar
VPPC de VPPB, tais como a laténcia, duracdo e fa-
tigabilidade pode constituir uma abordagem falivel
em casos individuais, visto que estas variam subs-
tancialmente entre doentes com VPPC. Ainda as-
sim, um nistagmo sem laténcia, inesgotavel e naoo
fatigdvel deverd aumentar a suspeita de VPPC [4,
37,45, 55].

« Pelo contrario, a direccdo do nistagmo podera ser
crucial na obtencdo de um diagnéstico correcto:
nistagmo puramente vertical ou torsional posicio-
nal, independentemente da posicdo da cabeca ou
manobra provocatéria, é indicador de uma lesdo
central até prova em contrario. Excepgdes a esta
regra existem no entanto, visto que na VPPB do ca-
nal anterior devida a canalolitiase, o nistagmo pode
ser estritamente vertical inferior nos casos em que
esta ausente o caracteristico componente torsional
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associado [17, 42]. De igual modo, se a direccdo do
nistagmo ndo obedecer a direccdo do canal que
estd a ser estimulado na manobra provocatéria
(i.e., direccdo horizontal na estimulacdo do canal
horizontal e direccdo vertico-torsional na estimula-
¢ao dos canais verticais), deve ser ponderada a pre-
senca de uma lesdo central (ex. nistagmo superior
quando a cabega em decUbito dorsal é rodada para
a esquerda) [42].

« Algumas apresentagOes clinicas estao caracteris-
ticamente associadas a uma etiologia central, no-
meadamente: a presenca de nistagmo inferior ape-
nas na posicdo de declbito dorsal com a cabeca
hiperextendida fora do bordo da marquesa; vémito
intenso sem (ou com minimo) nistagmo aquando
da manobra provocatéria; presenca de cefaleia
agravada pela manobra de Valsalva [4, 9, 40, 55].

« A VPPC pode similar a VPPB do canal horizontal.
Algumas pistas que favorecem a primeira condicao
sao: nistagmo posicional desencadeado apenas
para um dos lados; sintomas ou sinais neurolégicos
associados; manutencdo da direc¢ao do nistagmo
apdés manobras libertadoras (ex. auséncia de mu-
danga de ageotrépico para geotropico). No contex-
to apropriado, diagnosticos alternativos incluem
hidrépsia endolinfatica, schwannoma vestibular,
vestibulopatia uni ou bilateral, nistagmo posicional
do dlcool e doenca autoimune do ouvido interno [8,
56-59].

« A VPPC pode também mimetizar a VPPB do canal
anterior. Neste cendrio, a co-existéncia de nistag-
mo espontaneo e/ou a auséncia de laténcia ou fa-
tigabilidade justificam uma investigacdo no sentido
de excluir patologia central [17, 23]. A presenca ou
auséncia de componente torsional associado nao é
um elemento que possa diferenciar com precisdo
entre VPPC e VPPB [17].

- Nistagmo posicional inesgotavel num doente jo-
vem que apresenta vertigem, ndusea e cefaleia e
no qual a RM-CE é normal deve levantar a suspeita
de enxaqueca vestibular [29].

SINDROME ROTATORIO
DA ARTERIA VERTEBRAL.

Episédios recorrentes de vertigem, nistagmo e ataxia
induzidos exclusivamente pela rotacdo horizontal da
cabeca constituem uma forma Unica e rara de verti-
gem e/ou nistamo posicional central.

O sindrome rotatério da artéria vertebral (SRAV) é
presumivelmente causado pela torgao e estiramento
de uma artéria vertebral (AV) na presenca de conco-
mitante estenose ou anomalia da AV contralateral,
causando isquémia hemodindmica no territério ver-
tebro-basilar [7]. Entdo, quando a cabeca é rodada
para um lado, a VA contralateral é comprimida por
um osteofito, banda fibrosa, tecidos moles, articula-
cao facetdria e/ou proeminéncia 6ssea, usualmente
ao nivel de C1-C2, causando diminuicdo ou auséncia
de fluxo sanguineo [60]. Provavelmente, quanto maior
0 ndmero de obstaculos anatémicos a comprimirem
dinamicamente a artéria vertebral, menor serd o grau
de rotagdo da cabeca necessario para desencadear os
sintomas [61]. Além de vertigem e/ou nistagmo, estes
doentes podem experienciar acufenos, pré-sincope,
sincope, cefaleia, visdo turva, alteragdes sensitivas e/
ou motoras e amaurosis fugax durante os episddios [5,
60, 62-65]. Interessantemente, apenas uma minoria
de doentes apresenta nauseas ou vémitos [65]. Ainda
que o SRAV seja uma entidade rara, € deveras impor-
tante o seu reconhecimento pelo clinico, porque pode
constituir o primeiro sinal de uma oclusdo iminente da
artéria vertebral [66]. Por isso, o diagndstico precoce
e abordagem terapéutica correcta sdo essenciais. O
nistagmo no SRAV é frequentemente misto (inferior
e horizontal, com ou sem componente torsional), mas
formas puramente verticais foram ja descritas [62-68].
Este nistagmo pode sofrer habituacdo ou reverter nou-
tra direccdo [63, 65]. Existe normalmente um periodo
de laténcia que dura alguns segundos [62, 64-68]. A
duracao do nistagmo € variavel, mas caracteristica-
mente os doentes ndo toleram as queixas mais do que
5 a 10 segundos apds a rotagao da cabega e tendem
a regressar a posicao neutra para aliviar os sintomas
[5, 62-68]. A rotacao da cabega para um lado constitui
a manobra precipitante de nistagmo na grande maio-
ria dos casos, sendo muito raro a rotacao da cabeca
para ambos os lados e o tilt da cabeca para um lado
poderem precipitar o nistagmo [65]. A avaliagdo clinica
usando a angiografia dinamica (durante a rotacao pro-
gressiva da cabeca para o lado sintomatico) continua a
ser o método diagnéstico standard, demonstrando es-
tenose ou oclusdo completa de uma artéria vertebral,
usualmente ao nivel de C2 (7,62, 67, 68].




Técnicas nao invasivas dinamicas incluindo tomogra-
fia computorizada angiografica e doppler carotideo
vertebral podem ser usados como método screening
inicial de modo a se poderem seleccionar os doentes
para a realizacdo de angiografia dinamica, podendo
nalguns casos substituir este Gltimo exame no caso de
este estar contra-indicado [66, 69]. J&4 a RM-CE, angio-
grafia cerebral convencional, e TC e RM angiograficas
realizadas com a cabeca na posicdo neutra, sdo usual-
mente normais, podendo excepcionalmente eviden-
ciar hipoplasia, estenase, oclusao ou origem anémala
da outra artéria vertebral [62]. Parte do mecanismo
subjacente ao SRAV é ainda matéria de debate. En-
quanto alguns autores favorecem a teoria da isquémia
transitéria do labirinto periférico, outros avangam a
isquémia cerebelosa e/ou do tronco encefdlico como
tearia explicativa [5, 60, 62, 66, 68]. Outros ainda ndo
excluem o atingimento concomitante dos sistemas
vestibulares periférico e central [63, 67]. A compressao
da AV e consequente isquémia hemodinamica podera
causar despolarizacdo do labirinto, resultando numa
excitacdo assimétrica dos neurénios e células do ouvi-
do interno (principalmente no lado em que a AV esta
a ser comprimida) e subsequente nistagmo “irritativo”
transitorio [5]. A andlise dos componentes da onda do
nistagmo e a presenca de acufenos nalguns doentes
corroboram esta teoria [5, 64, 70]. Em alternativa, a hi-
poperfusdo sanguinea transitéria cerebelosa inferior
pode promover uma desinibicdo assimétrica dos nu-
cleos vestibulares e também causar nistagmo [65, 71].
A realizacdo de cintigrafia cerebral num doente com
SRAV demonstrou diminuicdo do fluxo sanguineo na
porcao inferior do hemisfério cerebeloso esquerdo,
sugerindo a presenga de um compromisso hemodina-
mico nessa area [72].

O tratamento do SRAV é controverso. Cirurgia, sten-
ting vascular ou terapéutica conservadora incluindo
antiagregate plaquetar e/ou anticoagulante oral sdao
todas consideradas opc¢es de tratamento [62, 66, 67].
Uma pequena série clinica nos anos 90 demonstrou
que cerca de 50% dos doentes com SRAV que perma-
neciam sob antiagregacdo plaquetar acabariam por
sofrer défices neurolégicos permanentes durante o
seguimento; desde entdo, a terapéutica cirlirgica in-
cluindo a descompressdo da AV e/ou fusdo cervical
tem sido recomendada [7, 63, 68]. Recentemente, um
estudo com 21 doentes com SRAV demonstrou um
prognostico favoravel a longo prazo no grupo com tra-
tamento conservador [65].
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CONCLUSAO

Quando se observa um doente com nistagmo e/ou
vertigem, a realizacdo de manobras posicionais pode
trazer informacdo adicional que se ird repercutir na
abordagem diagndstica e terapéutica desse doente.
Além da observacao clinica na posicao sentada com a
cabeca erecta centrada na linha média, a execucdo de
manobras posicionais que coloquem a cabeca numa
posicdo hiperextendida, hiperflectida e em decUlbito
dorsal devem ser testadas. Quando nestas posicoes,
a rotagao da cabeca para ambos os lados também
deve ser avaliada. Preferencialmente, o exame clini-
co deve ser efectuado na luz e na obscuridade, visto
que individuos normais podem evidenciar nistagmo
posicional lento apenas na obscuridade, em oposi¢ao
a estados patoldgicos, nos quais o nistagmo pasicio-
nal esta presente na luz também. Nistagmo posicional
assintomatico inesgotavel e ndo fatigavel, e nistagmo
e vertigem e/ou vomito posicionais intensos de curta
duracao constituem as apresentagdes mais comuns
de sindrome vestibular central induzido pela posi¢do
cefdlica, requerendo um exame de imagem urgente,
preferencialmente a RM-CE. Vertigem e nistagmo que
se manifestam estritamente aquando da rotacao ho-
rizontal da cabeca podem ser sinais de uma oclusdo
iminente de uma artéria vertebral. A angiografia cere-
bral dinamica permite identificar tais casos. As op¢des
de tratamento incluem cirurgia, tratamento endovas-
cular ou anticoagulagao/antiagregacao oral.
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= VERTIGEM POSICIONAL E MIGRAINE

Prof. Doutora Isabel Pavao

Médica Neurologista e Professora Associada da Faculdade
de Medicina da Universidade de Lisboa. Responsdvel
pela Consulta de Cefaleias do Hospital de Sta Maria.

Nesta comunicacao foram abordados os possiveis
mecanismos subjacentes aos episodios de Vertigem
e Disfuncdo Vestibular que ocorrem no contexto da
migraine.

Estes sintomas poderao ser explicados pelo menos
por dois mecanismos diferentes: a partilha de uma
predisposicdo comum (genética e endofenotipo neu-
rofisiologica) ou através de fendmenos de sensibiliza-
¢ao ou vasculares, secundarios a repeticao das crises
de enxaqueca, que criam as condicdes para o desen-
volvimento da vertigem.

A. ENDOFENOTIPO DA MIGRAINE

Nos Ultimos anos houve avancos notdveis na identi-
ficacdo dos marcadores comportamentais e neurofi-
siologicos da enxaqueca. Sabe-se que os doentes com
migraine tém uma sensibilidade aumentada a todos
os estimulos sensoriais, nomeadamente a luz, ao rui-
do e ao movimento, tanto em crise como fora de crise.
Esta caracteristica comportamental tem um correlato
neurofisioldgico caracterizado com uma resposta cor-
tical excessiva. De facto, estudos realizados com atra-
vés de diferentes paradigmas neurofisiolégicos (P300,
CNV) conseguiram demonstrar que as pessoas com
enxaqueca se caracterizam por uma tendencia para
uma resposta cortical excessiva e um defeito de ha-
bituacdo a estimulacdo repetitiva. Curiosamente, esse
padrao de resposta, que se verifica em todo o periodo
intercritico, € maximo nos dias que antecedem a cri-
se e normaliza com o desenvolvimento da crise (cerca
de 24 horas antes da crise, altura que corresponde ao
desenvolvimento dos prédromos). Essas flutuacoes
do estado da resposta cortical poderdo explicar as va-
riacbes da susceptibilidade dos doentes aos factores
desencadeantes das crises, com limiares minimos nos
periodos de maxima excitabilidade cortical e limiares
maximos apdés a crise. Dentro desta linha, foi ainda
possivel demostrar que as pessoas com enxagueca, e
particularemente as pessoas com enxaqueca vestibu-
lar, apresentam uma sensibilidade e resposta excessi-
vas ao movimento. Estes achados podem constituir
um primeiro passo para compreender o desenvolvi-
mento de vertigens centrais.

B. PERTURBACOES CENTRAIS
ASSOCIADAS A ENXAQUECA

Existe alguma evidencia que as pessoas com enxaque-
ca apresentam, um menor volume do cerebelo e uma
maior prevaléncia de enfartos silenciosos do cerebelo,
quando comparadas com um grupo de controle sem
enxaqueca. Além disso tém também maior sensibiliza-
¢ao das estruturas que constituem o sistema trigemi-
no vascular. Estas alteracaes, cuja relagao causal com
a migraine ndo foi ainda esclarecida, podem justificar
uma maior probabilidade de disfun¢do dos sistemas
centrais respaonsaveis pelo equilibrio.

E necessario conhecer melhor os mecanismos que an-
tecedem as crises de vertigem na enxaqueca, nomea-
damente

a) determinar se esses fenomenos tém
uma natureza ciclica;

b) identificar os seus desencadeantes;

c) identificar associacGes entre a vertigem
e 0s marcadores anatomicos e funcionais.
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12.

CENTRAL

Luisa Biscoito
Servico de Imagiologia Neuroldgica
Hospital de Santa Maria (CHLN)

A vertigem posicional central € uma entidade clinica
que pode ser causada por alteragdes nas estruturas da
fossa posterior particularmente o cerebelo mas tam-
bém o tronco cerebral e suas conexdes.

O Cerebelo anatomicamente é constituido por uma
parte central — vermis — e duas partes laterais - he-
misférios cerebelosos - organizados em trés lobos
do ponto de vista filogenético: lobo floculo-nodular, o
lobo anterior e lobo posterior.

E um centro coordenador da funcio motora — movi-
mento, postura e equilibrio -. Coordena e modula os
movimentos voluntarios e controla o ténus muscular.
F uma estrutura muito antiga com a primeira origem
nos peixes. Em termos filogenéticos divide-se em 3
partes: arquicerebelo, paleocerebelo e neocerebelo.

O Arquicerebelo a estrutura mais antiga constituida
pelo lobo floculo-nodular (n6dulo mediano acompa-
nhado por duas partes laterais chamadas fléculos),
pela lingula e pelos nlcleos fastigiais, estd em relacdo
com as vias do equilibrio e movimentos conjugados
dos olhos. Aparece pela primeira vez nos peixes.

O Paleocerebelo aparece mais tarde nos anfibios, rép-
teis e passaros. Constituido pelo lobo anterior e parte
das outras estruturas do vermis (Gvula e piramide) e
nucleos globosos e emboliformes apresenta conexdes
a medula e ao tronco cerebral através das vias espino-
-cerebelosas que contém a sensibilidade propriocepti-
va dos musculos. Participa na regulacao da actividade
muscular da postura por adaptagdo do ténus muscular.

O Neocerebelo aparece mais tarde nos mamiferas, é
especialmente volumoso nos primatas. Constituido
principalmente pelos hemisférios cerebelosos com os
nucleos dentados, recebe as grandes vias cortico-cere-
belosas com origem no cértex cerebral e é responsa-
vel pela modulagdo dos movimentos voluntarios. Ou-
tras fungdes tém sido atribuidas tais como memodria,
linguagem.

Localizado na fossa posterior esta ligado ao tronco ce-
rebral pelos pedlinculos cerebelosos inferiores (bulbo),
meédios (protuberancia) e superiores (mesencéfalo).

Os pedlnculos cerebelosos inferiores também cha-
mado corpo restiforme contém as vias espino-cere-
belosas dorsais e as fibras que unem o cerebelo aos
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ntcleos vestibulares (feixes vestibulo-cerebeloso), oli-
vo-cerebeloso e reticulo-cerebeloso.

Os pedunculos cerebelosos médios também chamado
braco pdntico contém as fibras ponto-cerebelosas das
vias cortico-cerebelosas.

Os pedunculos cerebelosos superiores também cha-
mado braco conjuntival contém as fibras eferentes
que se dirigem para o nucleo vermelho e tdlamo e o
feixe espino-cerebeloso ventral.

Em relagdo as vias vestibulares fazem parte os 4 nu-
cleos vestibulares localizados na vertente postero-la-
teral da transicao bulbo-protuberancial lateralmente
ao Ve ventriculo.. N vestibular lateral (de Deiters), N
vestibular superior (de Bechterew), N vestibular inter-
no (de Schwalbe) e N vestibular inferior.

Os feixes da macula do saculo terminam na parte late-
ral do N inferior. As fibras da macula utriculo terminam
na parte interna do N inferior e na parte lateral do N
interno. As fibras das cristas ampulares terminam no
N superior e na parte superior do N inferior.

Os ntcleosvestibulares também recebem fibras oriun-
das do vermis e dos nucleos fastigiais.

Dos ntcleos vestibulares partem fibras para a medula,
formacdo reticular, cerebelo (que terminam no nédulo
e no fléculo) e nicleos dos misculos oculo-motores
através do feixe longitudinal medial.

A vascularizacdo do cerebelo e do tronco cerebral de-
pende dos segmentos distais das artérias vertebrais,
da artéria basilar (com as suas artérias perforantes) e
das artérias cerebelosas postero-inferior (PICA), ante-
ro-inferior (AICA) e superior.

Os métodos de imagem actualmente existentes para
estudar a vertigem postural sdo a TC (tomografia com-
putorizada) e a RM (ressonancia magnética) mas é a
RM que melhor permite caracterizar a localizacdo das
lesBes quer com as sequéncias simples ou com as téc
nicas avancadas tal como a tractografia.



ATC é o exame de escolha na primeira abordagem em
doentes com queixas de instalacdo subita que facam
suspeitar de uma lesao vascular ou com efeito de mas-
sa, pela sua rapida execucdo e facilmente se visualizar
as lesdes hemorragicas. Permite igualmente estudo
6sseo em alta resolucao para o ouvido. A Angio-TC é
de grande importancia no despiste de lesao vascular.
Actualmente é de grande importancia a avaliacao rapi-
da do doente perante a suspeita de acidente isquéemi-
co por oclusdo de grande artéria dada a possibilidade
de se realizar trombectomia por via intra-arterial se-
lectiva.

Perante uma TC com alteragdes ou mesmo no caso
de um exame normal mas que a clinica aponta para
uma lesdo de causa central ha indicacdo para realizar
estudo por RM.

Quando se trata de investigacao electiva em doente
com suspeita de lesdo central tem indicacdo para es-
tudo directo por RM.

A RM apresenta diferentes sequéncias que pelas suas
caracteristicas intrinsecas determinam um comporta-
mento de sinal especificos nos diferentes tecidos quer
no normal como no patolégico dependendo entre
outros da quantidade e comportamento da dgua nas
diferentes formas de ligacbes moleculares e nos dife-
rentes tecidos.

As sequéncias ponderadas em T1 sdo as maior deta-
lhe anatémico e as ponderadas em T2 sdo de grande
sensibilidade as alteracbes de dgua nos tecidos per-
mitindo facilmente detectar dreas de edema, gliose.
A sequéncia Flair que & uma sequéncia T2 mas com
apagamento do sinal do liquor permite melhor visuali-
zacao das lesdes adjacentes aos espacos de liquor tais
como as lesdes desmielinizantes na substancia branca
profunda periventricular.

A lmagem ponderada em Difusdo baseia-se num prin-
cipio da caracteristica da dgua que é o movimento
Browniano (devido a energia térmica, as moléculas da
agua num liquido estdo em constante movimento mu-
dando de direccdo consoante a colisdo com as outras
moléculas de agua). A difusdo da agua é restringida
pela ultraestrutura, neste caso do tecido cerebral, e
esta restricdo é maior quando ocorre perpendicular
as fibras de substancia branca (é anisotrépica). Qual-
quer alteragdo na citoarquitectura pode reflectir-se na
difusdo (elevada sensibilidade). Daf que no caso do aci-
dente vascular isquémico agudo a primeira alteracao
de sinal ocorra na sequéncia difusdo com hipersinal
pouco tempo apds o AVC (mesmo minutos).
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A Tractografia é uma técnica avancada baseada nas
caracteristicas de difusdo da dgua na substancia bran-
ca. Na substancia branca, a dgua difunde melhor ao
longo da direccao da fibra e & mais restrita na perpen-
dicular. Assim, os feixes de substancia branca, ao es-
tarem orientados numa determinada direc¢do, podem
ser representados no espaco vectorial (@ mais rapida
difusdo em cada voxel) atribuindo uma codificacdo de
cor em relagao aos 3 planos ortogonais: esquerdo-di-
reito (encarnado); antero-posterior (verde); superior-
-inferior (azul). Com a tractografia podem ser estuda-
das as vias cerebelosas.

A recente sequéncia SWI - Imagem ponderada em
susceptibilidade magnética - é uma sequéncia de RM
que explora as propriedades magnéticas dos tecidos,
tais como sangue, ferro, calcio. Eum T2* ‘'exagerado’
conseguido por aumento do angulo de gradiente com
aumento da susceptibilidade magnética. A possibilida-
de de realizar cortes muito finos aumenta ainda mais
a sensibilidade. Com ela é possivel observar todas as
estruturas venosas com elevada definicdo e as lesdes
hemorragicas, nomeadamente os pequenos focos he-
morragicos.

A Angio-RM técnica que permite o estudo vascular so-
bretudo das grandes artérias mas também das veias
substitui em muitas situacdes as angiografia de sub-
tracgao digital. Permite caracterizar oclusdes arteriais
ou venosas, disseccbes, aneurismas.

ALGUMAS PATOLOGIAS CENTRAIS
CAUSADORAS DE VERTIGEM QUE
TEM TRADUCAO NA IMAGEM:

» Lesbesvascularesisquémicas ou hemorragicas
Enfarte isquémico (doenca de grande artéria
(trombo, disseccdo) ou da microvascularizacao
(arterosclerose))

Enfarte isquémico recente do hemisfério cere-
beloso esquerdo com restricdo na difusao (A) e
hipersinal em Flair (B). Na artéria vertebral es-
querda observa-se hipersinal do lume da artéria
em forma de menisco compativel com dissec-
cao (0).
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Angio-RM mostra estenose
irregular do segmento intra-
craniano da artéria vertebral
esquerda - dissecg¢@o -

Hematomas (malformacdes arterio-venosas, o Lesbes desmielinizantes
fistulas, cavernomas, pseudoaneurismas e dis-

. . Esclerose multipla
sec¢Bes, aneurismas)

Esclerose Mdltipla - RM com

lesGes com hipersinal em Flair
compativeis com lesées des-
mielinizantes na protuberdncia
e cerebelo.

o Lesdes infeciosas
Herpes, Borrelia, VIH

e Lesdes tumorais
Meduloblastoma, ependimoma, astrocitoma

» Lesdes degenerativas do raquis
Compressdo da artéria vertebral por rotacdo

« Lesdes da Charneira Cranio-Vertebral
Impressao basilar, sindrome de Klippel-Feil, su-
bluxacao atlanto-odontoideia, malformagdo de
Chiari |l

A investigacdo por imagem na vertigem postural faz
parte dos instrumentos de diagndstico e é fundamen-
tal actualmente na caracterizacdo da maior parte das
patologias que tém expressdo estrutural.

No caso de suspeita de AVC causado por oclusdo de

Pequeno hematoma latero-protuberancial por cavernoma

associado a anomalia venosa de desenvolvimento. TC sem e com grande arteria que se manifesta inicialmente por verti-
injeccdo iv. contraste. RM nas sequéncias T1 com Gadolinio, gem é necessario o diagnadstico célere com TC e angio-TC
ax T2ecor T2*

na possibilidade de tratamento por via endovascular.
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