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A DOENGA
DE MENIERE

CONCEITO
DA DOENCA

Rosa Castillo (Responsavel pelo Departamento de Vestibulogia do Hospital de Santiago, Settbal e Hospital CUF Porto)

A doenga de Méniere foi descrita pela primeira vez por Prosper
Méniere, em 1867, e continua sem existir uma explicagéo defi-
nitiva e aceite por todos em relag&o a sua etiopatogenia (Fig 1).

A doenca afecta mais a terceira e quinta décadas de vida,
sendo rara nas criangas. Afecta igualmente os dois sexos.
A incidéncia na populacdo em geral é de 0.2 / 100.

FIG. 1

A causa é desconhecida, mas a maioria dos autores acredita que ha um envolvimento do
sistema endolinfatico, havendo uma dilatago do canal endolinfatico sobretudo a nivel cocle-
ar causada por um aumento do volume da endolinfa. A causa deste aumento de presséo
endolinfatica estaria relacionada com um blogueio do aqueduto do caracol (conduto perilin-
fatico) que drena o exceso de endolinfa do labirinto. Este blogueio determinaria um aumento
da pressao endolinfatica e provocaria a distens&o do labirinto membranoso.

Apesar de cada vez mais se irem conhecendo novos conceitos sobre a fisiopatologia da doen-
ca de Méniere, ndo existe ainda uma teoria comumente aceite que explique o desenvolvimento
fisiopatolégico completo da doenga. A etiologia continua sem estar definitivamente esclarecida
e considera-se que é multifactorial, sendo considerada ainda como doenga idiopética.

Hallpike e Cairs, em 1938, propuseram que na origem da doenca estaria o aumento da press&o
do liquido endolinfético. Baseados nesta teoria defendemos que a doenca de Méniere é um
transtorno labirfntico por hidropsia endolinfatica do ouvido interno. E este o conceito da doenga.
A hidropsia (Fig 2) condiciona uma agress&o e consequente lesdo das estruturas membra-
nosas do labirinto assim como dos receptores sensoriais localizados nesta area.




A hidropsia endolinfatica provoca a dilatagdo dos espagos endolinfaticos do labirinto mem-
branoso (Fig 3) uma recidiva devido a descompensag&o por periodo de inactividade fisica,
fadiga, ou outra patologia.

Fisiopatologicamente a hidropsia é consequéncia de um desequilibrio na formagéao e absor-
¢3o de endolinfa, produzido por um aumento da sua produco (localizada na estria vascular)
e uma diminui¢io da sua absor¢ao (localizada no aqueduto e saco endolifatico). (Fig 4).

Ducto endolinfético

Saco endolinfatico

FIG. 4

Ha estudos de microscopia electréonica que confirmam a fibrose perisacular e a hipoplasia
ou atrofia do saco endolinfatico (Egami et al, 1978). Outro factor patogénico pode ser o
blogueio do fluxo longitudinal da endolinfa (aqueduto vestibular). Ha revisdes interessantes
(Paparella e Sajjadi, 1989) com achados de osteogénese, fibrose e tecido de granulagio pro-
vocando a estenose do Tridngulo de Trauttmann e regido sacular.

A distensao do labirinto membranoso afecta de inicio o saculo e rampa média coclear, afec-
tando posteriormente a Membrana de Reissner nomeadamente no apex coclear. Durante
a evolugdo da doenga, a dilatagdo afecta todos os espagos do labirinto membranoso, com
perda de células ciliadas no orgdo de Corti e atrofia das células de suporte e membrana
tectoria (Fig 5).




Tudo isto leva a lesao estrutural das membranas do ouvido interno, com alteragdes mecani-
cas, bioguimicas e neurosensoriais do vestibulo e coclea. Clinicamente aparecem as crises
recorrentes de vertigem, zumbido e hipoacusia ipsilateral, por vezes associada a sensagéo
de plenitude aural.

Esta hipotese parece viavel, no entanto ha factos que ndo permitem confirma-la com seguran-
¢a, nomeadamente nos estudos que demonstram que a hidropsia ndo existe exclusivamente
nos doentes com doenca de Méniere, sendo encontrada em 6% dos estudos de autopsias de
pessoas que nunca apresentaram sintomas de Méniére (Honrubia, 199; Rauch et al, 2001).

Sabemos também que a doenga evolui para a bilateralidade em 50% dos doentes apds 15 anos
(Stalhe et al, 1991), pelo que ndo depende de um blogueio de um s6 ouvido. A ruptura de mem-
branas como causa da doenga parece pouco provavel uma vez que, para explicar os ataques
recorrentes da doenca, a constante ruptura-reconstrugao das membranas deviam produzir-
se simultaneamente na coéclea e no vestibulo. Seria esta a Unica forma de explicar a triade
sintomatica tipica desta doenca. Por outro lado, a mistura de endolinfa com perilinfa devido
as rupturas, ndo explica claramente todos os sintomas de Méniére (Honrubia, 1999). Portanto,
estes estudos ainda ndo permitem o esclarecimento definitivo da etiopatogenia desta entidade.

O factor imunolégico do saco endolinfético parece que recentemente tem vindo a aumentar
a importancia na patogénese da doenca. Assim sendo, uma alteragao imunolégica poderia
contribuir fortemente para o desenvolvimento da doenca, uma vez que o saco endolinfatico
forma parte do sistema imunitario do ouvido e poderia desencadear resposta inflamatéria.

Entre as causas bem esclarecidas encontram-se as otites prévias, traumatismo cerebral ou
infeccdes persistentes do tracto superior respiratério. O abuso de aspirina que poderia cau-
sar ototoxicidade pode estar relacionado com o desenvolvimento da doenga, especialmente
em criancas. Os sintomas aumentam com o abuso de cafeina e do sal.

FISIOPATOLOGIA Fisiopatologia dos ataques e da disfungdo progressiva:
DOS ATAQUES Sugere-se que ha uma paralisia potassica produzida pela neurotoxicidade endolinfatica
E DA DISFUNCAO (Meyer, Strupp 1990).

PROGRESSIVA
Os sinais e sintomas auditivos tém sido atribuidos a causas mecanicas relacionadas com a va-

riagao de pressao no ouvido interno, no entanto, esta simples variagdo da pressao nao seria o
suficiente para explicar a disfungao vestibular, nomeadamente a existéncia de um nistagmo pro-
longado e da vertigem tipica do ataque. Estes factos seriam melhor explicados pela ocorréncia
de rupturas nas membranas do labirinto membranoso, que provocariam a mistura da endolinfa
com perilinfa, com consequente variagdo da concentracéo de sodio e potassio no liquido peri e
endolinfatico, o que provocaria a paralisia potésica transitoria dos nervos vestibulares.

Os orgdos vestibulares e nervos encontram-se no espacgo perilinfatico. Este espago tem
uma concentracdo ionica similar ao liquido cérebro-espinhal (e, por conseguinte, ao liquido
extracelular), isto & Na+: 143mmol/l e K+: 8 mmol/L.

A concentracdo de K+ na endolinfa € maior (150mmol/l) e a de Na+ menor (15 mmol/l), sendo
portanto similar ao liquido intracelular. Por este motivo, o potencial de acgo (excitagdo) das
células ciliadas é despoletado, ao contrério de todas as outras células do organismo, pela
entrada abrupta de iBes potassio dentro da célula. Assim, concentragdes altas de K+ no
liquido perilinfatico, provocam a despolarizagao das células, e por conseguinte dos axénios,
levando a um blogueio da conduc&o por competicdo [neurotoxicidade excitatérial.

Em conclusao, a perfuséo dos espagos linfaticos com solucdo rica em K+ provoca uma toxi-
cidade excitatéria e consequentemente um blogqueio das respostas cécleares e vestibulares
com aparecimento de nistagmo. Inicialmente as fibras nervosas aumentam desordenada-
mente as suas descargas neuronais. Posteriormente desencadeia-se um blogueio de so-
breestimulagao, pela deplegéo das células ciliadas e axdnios dos ides Na+ e K+ e também de
neurotransmissores. Este mecanismo explica a razdo pela qual de inicio o nistagmo da crise
é de tipo irritativo (ipsilateral) para depois inverter batendo para o outro lado (contralateral).



Reabsorgo de endolinfa (idiopatica ou no).

Hidropsia e distorgdo das membranas labirinticas.

Rupturas repetidas do sistema endolinfatico.
Contaminag&o da perilinfa pela endolinfa neurotéxica.
Paralisia transitéria dos mecanismos auditivos e vestibulares.

Reparag&o das rupturas com reinicio do ciclo.

Distorg&o e atrofia do labirinto membranosos a medida que a doenga evolui,
com persisténcia dos sintomas.

No entanto, a etiopatogenia ainda complica mais se consideramos que aproximadamente
50% dos doentes com Méniére também apresentam critérios de “migraine”, pelo que pode-
riam compartilhar a mesma etiopatogenia.

Parece que a doenga de Méniére ¢ a via final comum de uma resposta do ouvido interno a
uma lesdo.

ETIOPATOGENIA Entre as causas especificas, salientamos:
» Embrionéria: Muito rara, pode ser secundéria & Displasia de Mondini (Schuknecht 1980).

e Virus: Encontram-se mais frequentemente anticorpos antivirus Herpes nos doentes com
Méniére (Arnold and Niedermeyer, 1997), e também h4 variados estudos que demonstam
antigénios e DNA de varios virus como o Citomegalovirus, Varicella Zoster, Epstein Barr,
entre outros. No entanto o tratamento com antivirus ndo representa grande beneficio para
o doente, pelo que ainda serdo necesséarios mais estudos de investigagdo para fundamen-
tar esta hipotese.

* Sifilis: Algumas estatisticas como a de [Pulec, 1972) demonstra que 7% dos doentes com
Méniere tinha etiologia sifilitica.

* Predisposicdo Genética: Sabemos que 1em cada 3 doentes com Méniere tem antecedentes
familiares em primeiro grau com a doenga de Méniere. Parece haver predisposigao devido a
diferengas anatémicas dos canais de fluidos do ouvido interno ou na resposta imunolégica.
Mais a frente seré desenvolvido mais detidamente este aspecto.

* Alergia: Alguns autores (Derebury, 1966) defendem que 30% dos doentes com Méniére
apresentam alergia alimentar, sendo o saco endolinfatico um orgdo alvo nestas reagdes
alérgicas pelo depdsito de imunocomplexos no saco, produzindo inflamag&o e diminuigao
da filtragem do saco. Uma vez mais, o tratamento imunoterapico ndo tem resultado bené-
fico, pelo que estas hipéteses ndo parecem muito viaveis.

e Alteragdes Autoimunes: Parece evidente que a doenga de Méniere é causada por mecanis-
mos autoimunes. 60% destes doentes tém anticorpos séricos contra as protefnas do ou-
vido interno. Muitos doentes apresentam também tiréidite autoimune (Brenner et al 2004).
Por outro lado h& evidéncia de citoquinas na coclea (Interleukina 12, TNF-alfa, NFkB P65 e
P50..), e os farmacos que blogueiam estas substancias parecem ter um papel importan-
te nos problemas autoimunes do ouvido interno, nomeadamente a doenga de Méniere.
Os estudos mais actuais defendem que o saco endolinfético seria um orgdo imunolégico ou
nddulo linfatico do ouvido, e portanto a estimulagdo imunolégica do saco pode alterar a fungao
dos fluidos do ouvido interno, podendo causar hidropsia pela produgdo de mediadores inflama-
térios. No entanto, este assunto sera abordado mais detidamente no capitulo seguinte.

e Traumatismo: Nao hé relagao confirmada entre traumatismo e doenga de Méniére, no en-
tanto ha alguns casos descritos de aparecimento da doenga apds traumatismo craneano,
provavelmente devido a mudangas hidrodinédmicas consequentes a hemorragia intrala-
birintica. Também ha casos reportados de Méniére apos fractura do osso temporal, no-
meadamente se o trago de fractura atinge o aqueduto vestibular, provocando obliteragao
fibro-6ssea com a consequente alteragao na reabsorgao de endolinfa.
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Genética e Imunologia

A doenga de Méniére (DM), é definida como uma patologia crénica do ouvido interno, de etio-
logia desconhecida e caracterizada, inicialmente, por hipoacusia neurossensorial flutuante ao
nivel das frequéncias mais baixas, crises de vertigem recorrentes, sensagao de plenitude auri-
cular e acufenos. A histoéria natural da doenga é caracteristica, apresentando os doentes uma
frequéncia elevada das crises de vertigem, quadro este que, com o tempo de evolugao, tem
tendéncia a mostrar-se menos intenso, a medida que se vai desenvolvendo uma instabilidade
progressiva e uma hipoacusia mais profunda.? Apesar de mais frequentemente afetar apenas
um ouvido, é habitual (15-40%) a doenca manifestar-se por um quadro bilateral ®

A etiopatogenia do quadro parece relacionar-se com a homeostasia do liquido endolinfatico
e do potencial endococlear, sendo o quadro de hidropsia endolinfatica consistentemente
identificado em analises histopatolégicas.* Numerosas teorias relacionadas com a patogé-
nese da DM tém sido apresentadas, vindo a ser categorizadas de uma forma ampla, como
sendo de origem metabdlica, autondmica, enddcrina, alérgica, autoimune (Al), traumaética,
infeciosa, ou vascular. Claro é que, a cada teoria, acabam por corresponder graus variaveis
de evidéncia cientifica que as suportam.

A DM é assim uma patologia complexa que, provavelmente, resulta da interagao de multiplos
fatores genéticos, epigenéticos e do meio ambiente.

Um dos fendmenos também possivelmente implicados e que, com alguma frequéncia, tam-
bém lhe esté ligado é a enxaqueca, cuja associagdo com a DM pode chegar a 56%.5 Estes



achados sugerem que as crises da DM e as cefaleias na enxaqueca possam partilhar fisio-
patologias comuns. Além disso, alguns doentes submetidos a tratamento profilético tenham
também alguma diminuicdo na frequéncia das crises da DM.¢ Nesta doenga o componente
genético ¢ j& evidente e parcialmente definido a nivel molecular, com varias mutacdes iden-
tificadas, nomeadamente ao nivel do funcionamento de canais idnicos’, permitindo variagdes
das concentragdes de eletrélitos a nivel intracelular. Este mecanismo também se mantém
como uma potencial explicagdo para a vertigem recorrente e hipoacUsia flutuante caracte-
risticas da DM.®

AUTOIMUNIDADE Autoimunidade na doenga de Méniére

Anatomicamente e histologicamente, o labirinto esta separado do fluxo sanguineo por uma
barreira hemato-labirintica que pode ajudar a manter as caracteristicas i6nicas da endo-
linfa e do potencial endocéclear. As imunoglobulinas estdo presentes na perilinfa a uma
concentragdo aproximada de 1/1000 da sua concentragdo no soro. Estes anticorpos permi-
tem também a fixagcdo do complemento, o que podera determinar o dano tecidular. O saco
endolinfatico est4 rodeado de uma rica rede de vasos linfaticos, capilares fenestrados e
vénulas, que contendo IgA secretora, linfocitos e macrofagos, séo capazes de processar
e apresentar antigénios, bacterianos ou viricos, produzindo imunoglobulinas localmente e,
assim, potenciando a resposta imune. E desta forma possivel atacar diretamente os agentes
patogénicos ou indiretamente as células infetadas. E assim demonstrado o potencial de
geracao de uma resposta imune no ouvido interno, num 6rgado que inicialmente se julgava
imuno-previlegiado e também o sentido do possivel envolvimento na DM.

Num contorno mais especifico a doenga Al do ouvido interno (DAIOI), é uma sindrome
caracterizada por hipoacUsia neurossensorial, rapidamente progressiva, frequentemente
flutuante, ao longo de semanas a meses, podendo os sintomas vestibulares estar presentes
em cerca de 50% dos casos. Certos quadros iniciam-se por uma hipoacUsia subita, que pro-
gride rapidamente para o segundo ouvido com zumbido e sintomas vestibulares associados,
podendo ser anélogo a DM.?

Atualmente, ndo existe marcador biolégico para o diagndstico, quer da DAIOI, quer da DM,
mas a disfungdo imunolédgica tém vindo a ser cada vez mais reconhecida como uma pos-
sivel causa para a DM. Outro facto que dificulta o diagnéstico diferencial é que, tal como
por vezes na DM, os doentes com DAIOI tratados com corticosteroides poderdo melhorar
a hipoacusia (14-50%).° Portanto, a resposta aos corticosteroides acaba por ndo ser um
critério seguro para a exclusdo da DM, de acordo com os critérios da AAO-HNS! De notar
ainda que cerca de metade destes doentes foram diagnosticados como tendo DM em alguma
altura do seu seguimento e foi o desenvolvimento de sintomas no segundo ouvido que levou
a suspeita e a avaliagdo de uma possivel fisiopatologia autoimmune.

Alguns autores defendem assim que a autoimunidade possa ser responsavel por um significativo

nUmero dos casos de DM Esta hipotese é suportada por dados experimentais, que incluem:

1. A hidropsia pode ser induzida experimentalmente através da injeccdo de antigénios ou
anticorpos monoclonais;”

2. Antigénios do ouvido interno poderdo ser os componentes principais na indugdo de DM
Al em cobaios;"

3. A deposicdo de imunocomplexos circulantes (IC) pode produzir inflamag&o e interferir
com a fung¢&o do saco endolinfatico. Varios estudos demonstram niveis aumentados de IC
circulantes, numa percentagem variavel de 21% a 96%, na DM;"

4. Autoanticorpos como os anticorpos antinucleares, antifosfolipidicos tém sido estudados,
apesar de resultados conflituosos;

5. O saco endolinfatico é local da reposta imune do ouvido interno;”

6. Modificagdes no osso temporal estdo associadas a alteracdes imunologicas.

A ligagdo ao complexo major de histocompatibilidade (MHC) e as doencas autoimunes parece
ser também relevante. Além disso, as moléculas de classe Il do MHC s&o marcadores genéti-
cos de varias doengas autoimunes como a diabetes tipo |, a esclerose multipla, a artrite reu-
matoide ou o lUpus eritematoso sistémico, entre outras. Gazquez e colaboradores destacam
ainda a prevaléncia elevada de doencas autoimunes sistémicas como sao a artrite reumatoide,
o lupus eritemetoso sistémico e a espondilite anquilosante, em doentes com DM,

10



BASES GENETICAS Bases Genéticas para a doenga de Méniere
A definicdo de uma mutagdo génica, que determinaria a suscetibilidade a doenga, suporta-
ria a teoria de uma possivel base genética, refocando os esfor¢os do tratamento numa via
molecular especifica. Para esta busca, estudos epidemiologicos com observagdes clinicas
de prevaléncias, idade de inicio, género, raga, estado sécio-econémico, tendéncia familiar
e comorbilidades, tém sido realizados de forma a dar resposta a esta hipétese etiolégica®

Vérias caracteristicas da DM levantam a suspeig&o da existéncia de um componente genético:

1. Uma clara disting&o racial é reconhecida. A prevaléncia é mais elevada em caucasianos
(218/100.000);

2. Casos familiares reportados pela primeira vez em 1941% com a estimativa que correspon-
dam a cerca de 4-20% dos casos;*"

. Gémeos com risco 10x superior para o desenvolvimento da doenga;®
Vaérios pedigrees reportados, maioritariamente em caucasianos;*

. Familias brasileiras com DM e enxaqueca também descritos;*

. A maior série de doentes com DM Familiar indica um padr&o de AD com uma penetréancia
incompleta de cerca de 60%;™"

7. Frequéncia mais elevada de doengas autoimunes sistémicas neste grupo contribuem
para reforgar esta presungao.?

oN U1 ™ W

O que a grande maioria dos estudos mais recentes parece revelar é que numa patologia
genética menos expressiva, como acontece nas alteragdes poligénicas complexas, os alelos
conferem um risco reduzido para o desenvolvimento da doenga. Seré a interagao de véa-
rios alelos que determina a existéncia de um risco significativo. Assim, cada genétipo pode
determinar uma ou mais caracteristicas da doenca. Quando vérios alelos de risco estédo
presentes, desenvolvem-se os sintomas. O fendtipo completo estaria presente nos indivi-
duos portadores de todos os alelos de risco expostos a um ou vérios fatores ambientais
determinados.®

Estudos recentes,”?°?" demonstraram que a maioria da variabilidade do genoma humano
consiste em mudangas de bases individuais que existem como dois alelos na populagédo
[single nucleotide polymorphisms, SNPs) e representam 90% da variagdo genética do ge-
noma humano.? Estes SNPs, que se situam nas regides reguladoras do genes conferem
suscetibilidade nas doengas complexas.?

A variabilidade do genoma pode desempenhar assim um papel chave no desenvolvimento
das doengas autoimunes® e em determinadas patologias do ouvido interno como a hipoacu-
sia neurossensorial®# e a DM.7

Algumas alteragdes associadas a DM tém vindo a ser identificadas, das quais se destacam:

1. Variantes alélicas dos genes da classe Il do MHC, em que se demonstrou uma associagédo
com varias doangas autoimunes, encontram-se associados a algumas formas de hipoa-
cusia neurossensorial?® e DM bilateral na populacdo espanhola;?

2. Outro marcador genético, o major histocompatibility complex class | chain-related gene A
(MICA) também foi associado a diversas doencas autoimunes.? A interacdo MICA-NKGZ2D,
este Ultimo um recetor nas células T, parece aumentar a produgéo de citoquinas infla-
matorias e a proliferagao de certos subtipos de células T. Vérios estudos demostraram
a associagdo de genes MICA de forma independente a associagdo com o HLA a doengas
automunes;** '

3. Diversos alelos do gene HLA-DBR1 j& foram associados a DM na populagéo japonesa,
coreana e espanhola;®

4. Polimorfismo 1858 C/T do gene PTPN22 (rs2476601), que codifica uma tirosinfosfatase
em linfocitos T e determina uma inibigdo da resposta de células T, e que também se as-
socia a varias doengas autoimunes, foi recentemente associado com a DM bilateral;*

5. Aumento de IC® e os estudos imuno-histoquimicos que revelaram depésitos de C3 e Clg
no labirinto membranoso de pacientes com DM, sugerem que a resposta imune poderia
estar alterada;*

6. Genes da inflamagdo foram associados a DM, como PARP135, e NOS2A gene que codifica
a dxido nitrico sintetase e produz NO de forma continua até que a enzima se degrade.
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CONCLUSOES Conclusdes
A DM é uma sindrome definida por um associagéo de sintomas que tipicamente se apresen-
tam simultaneamente. Trata-se de uma doenga que, apesar de descrita pela primeira vez
h& mais de 150 anos, se mantém, em termos etiolégicos e fisiopatolégicos, obscura e a sua
procura €, ainda, um grande desafio. Como consequéncia, o seu tratamento acaba ainda por
se basear no desconhecimento desta fisiopatologia.

Clara parece ser uma certa heterogeneidade do quadro. Neste sentido parece enquadrar-se
um subgrupo de doentes com DM que deveriam, provavelmente ser diagnosticados como
doenga autoimune do ouvido interno. As doengas imuno-mediadas do ouvido interno podem
abranger diferentes varaveis clinicas, que poderdo incluir a hipoacusia neurossensorial subita,
a hipoacusia neurossensorial rapidamente progressiva e um subgrupo de doentes com DM.

A agregagao familiar dos doentes com DM sublinha também o papel que a genética tera
nesta doenga, mas a etiologia de 50-70% dos casos permanece desconhecida.

Em efeito, e no futuro, parece adequado poder vir a realizar-se uma anélise genémica am-
pla, designadamente em genes do sistema imune ou outros que venham a ser identificados
para estabelecer eventuais genotipos de risco ou de diagndstico na DM.
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DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO

Ana Margarida Amorim

O diagnostico da doenga de Méniere (DM) é essencialmente clinico e baseado em critérios
bem definidos pelo Commitee on Hearing and Equilibrium da American Academy of Otola-
ryngology- Head and Neck Surgery (AAO-HNS), cuja versdo mais recente é a de 1995!

Apesar da clinica ser facilmente identificada, o diagnéstico pode constituir um desafio, por-
que frequentemente o doente se apresenta com a sintomatologia incompleta.

A hidropsia endolinfatica (HEL) é a base fisiopatolégica subjacente & doenca de Méniére e
quando associada a processos infeciosos, metabolicos, imunoldgicos ou trauméticos, de-
nomina-se sindroma de Méniére. A doenca de Méniére é a forma idiopética da hidropsia
endolinfatica e é dessa que tratamos neste capitulo.?

As guidelines inicialmente publicadas em 1972 e depois revistas em 1985 e em 1995, tém como
objectivo ser simples e facilmente utilizadas por todos os profissionais de salde, sem necessida-
de de se recorrer a equipamentos dispendiosos. Pretende-se classificar os doentes em doenga
certa, definida, possivel e provavel, de um modo sistematizado e reprodutivel (Quadro 1). Estas
recomendagdes tém por base a histéria clinica, apesar de ser necessério realizar vérios exames
para excluir outras etiologias e poder afirmar o caracter idiopéatico da doenca.

QUADRO 1

Doenga de Méniére guidelines da American Academy of Otolaringology

and Head and Neck Surgery (AAO-HNS) de 1995

Certa doenga de Méniere definida e confirmag&o histopatolégica

2 ou mais episédios de vertigem com duragao de pelo menos 20
minutos; surdez documentada num audiograma em pelo menos 1
ocasido; acufeno e/ou sensagdo de plenitude auricular do mesmo
ouvido; outras causas excluidas

Definida

um episddio certo de vertigem; sudez documentada num
Provéavel audiograma pelo menos numa ocasido; acufenos e/ou sensagao de
plenitude auricular no ouvido em causa; outras causas excluidas

vertigem episodica tipo méniere sem surdez documentada; surdez
Possivel neurosensorial flutuante ou fixa com desequilibrio mas sem
episodios paroxisticos certos; outras causas excluidas

A hidropsia endolinfatica s6 se pode demonstrar com certeza apos a morte, em estudos
histopatolégicos do osso temporal. Durante a vida, esta situagao pode ser definida através
da ocorréncia de episddios de vertigem esponténeos e recorrentes, hipoacusia, sensagao de
plenitude auricular e acufenos (estes presentes no ouvido afectado).
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SINTOMAS Segue-se a descricdo detalhada dos sintomas da doenga de Méniére:

VERTIGEM'?3

Deve ser uma vertigem de instalagdo subita, espontanea, que dure pelo menos 20 minutos
(geralmente vérias horas) deixando o doente muito combalido e acompanhada de sintomas
neurovegetativos como palidez, suores, nduseas e vémitos. Nunca h& perda de consciéncia.
E habitual, durante este episddio, encontrar-se um nistagmo horizonto-rotatério. Este tipo
de vertigem, é a vertigem epistdica de doentes com Méniére, e devem ocorrer pelo menos 2
episodios para se ter o diagnéstico de doenga definida. Estes episddios afectam de um modo
dramético o paciente e alteram muito o seu estilo de vida, mas com o passar do tempo e o
evoluir da doenga, tendem a diminuir em frequéncia e intensidade. E a evolugao que permite
classificar a doenca segundo a sua gravidade.

Podem existir outros tipos de vertigem de durag&o variavel nos doentes com DM, geralmen-
te inter-crises, como sintomas de intolerancia aos movimentos, vertigem de posicionamen-
to, vertigem associada a movimentos cefélicos e drop attacks, que nao servem, contudo,
para fazer o diagnostico.

HIPOACUSIA!Z34

Deve ser sensorioneural e documentada audiometricamente no ouvido doente pelo me-
nos uma vez, para permitir o diagnostico definido. A perda auditiva nas fases iniciais deve
ser flutuante, nas frequéncias graves e reversivel. Geralmente é unilateral, progressiva e
associada ao acufeno. Com a evolug&o da doenga, a surdez afecta todas as frequéncias e
torna-se irreversivel. A hipoacusia é do tipo coclear, pelo que, os doentes se podem queixar
de intolerancia aos sons e de recrutamento (recobro). Aos 8-10 anos do inicio da doenca, a
surdez estabiliza, e fica moderada a grave na maioria dos doentes.

Estas caracteristicas podem n&o ocorrer deste modo e segundo as guidelines da AAO-HNS

é necessario documentar a hipoacusia conforme descrito a seguir:

a. a média aritmética dos limiares auditivos a 250, 500, 1000 Hz superior ou igual a 15 dB do
que a média aritmética dos limiares auditivos a 1000, 2000 e 3000 Hz;

b. nos casos unilaterais, a média aritmética dos limiares a 500, 1000, 2000 e 3000 Hz su-
pera em 20 dB a correspondente do ouvido contralateral;

c. nos casos bilaterais, a média dos limiares a 500, 1000, 2000, e 3000 dB é superior a 25
dB no ouvido estudado;

d. se o investigador achar que tem as caracteristicas audiométricas razoaveis para o diagnés-
tico de DM, desde que devidamente justificado para cada caso.

A determinacdo de uma flutuag&o auditiva deve ser baseada na média aritmética dos limia-
res a 500, 1000, 2000 e 3000 Hz, considerando-se como valida uma diferenca de 10 dB ou
superior. Em alternativa, pode considerar-se uma diferenca de 15% ou mais na discrimina-
¢&o das palavras. No caso destes dados se modificarem em direcgdes contraditérias, deve
prevalecer a avaliagdo dos tons puros.

A AAO-HNS admite que se substitua o limiar da frequéncia 3KHz pela média aritmética de
2 e 4 KHz. Apesar destas recomendagdes, hd muitos trabalhos publicados em que utilizam
o limiar de 4 KHz ou outras frequéncias intermédias.*

ACUFENOS E SENSAGAO DE PRESSAO AURICULAR'??

Devem estar presentes do lado afectado. S&o dificeis de quantificar e, geralmente, evoluem
paralelamente a hipoacusia. O comité recomenda a utilizagdo de escalas validadas para a
sua caracterizagéo. Em Portugal temos traduzido e validado o Tinnitus Handicapp Inventory
(Vasco Oliveira et Rute Meneses 2005).

SINTOMAS ASSOCIADOS?®

Ha outros sintomas que se podem associar a triade especifica da DM e que nédo fazem parte

dos critérios diagnosticos da AAO-HNS:

a. Cefaleias e migraine - por vezes, o diagndstico diferencial entre DM e Migraine vestibular
é dificil e podem mesmo coexistir. Um factor diferencial decisivo pode ser o critério au-
ditivo ou vestibular (potenciais miogénicos vestibulares evocados).®

b. Contexto psicologico - o papel do stress pessoal, familiar e laboral, da fadiga, e/ou choques
afectivos sdo frequentemente considerados despoletantes de crises. Os doentes tém ge-
ralmente um perfil psicolégico particular: sdo muito inteligentes e cultos e simultaneamente
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perfeccionistas e obsessivos. Ha autores que falam de “Ulcera do ouvido interno”. Outros
estudos ndo encontraram elementos com significado estatistico em relagdo ao stress, como
elemento precursor na DM. H& autores que defendem ser a multiplicidade das crises que
desencadeiam o stress nos doentes, que surgiria como um sintoma secundario.

ESTADIAMENTO ESTADIAMENTO
O comité da AAO-HNS! decidiu estadiar a doenca tendo apenas em conta o grau de perda
auditiva, por ser mais facil de documentar (Quadro 2). E um estadiamento criticavel na me-
dida em que ndo valoriza situagdes incapacitantes como seja a vertigem, os acufenos e a
propria discriminagao vocal.
Calcula-se através da média dos limiares obtidos nas frequéncias 500, 1000, 2000 e 3000 Hz
no pior exame realizado pelo doente.?

Uma vez o doente estadiado e iniciado um tratamento, o seu estadiamento ndo se altera
mesmo que a sua audicdo melhore apés terapéutica!

QUADRO 2 - Estadiamento DM definida e certa AAO-HNS

Estadios DM definida e Certa AAO-HNS LAM (limiar auditivo médio)

Estadio 1 <=25dB
Estadio 2 26-40 dB
Estadio 3 41-70 dB
Estadios 4 > 70 dB

LAM em dB nas frequéncias 500, 1000, 2000, 3000 Hz no pior audiograma realizado nos 6 meses prévios ao inicio de qualquer tratamento e entre os
18 e 24 meses apbs.

Um estudo recente (Montes-Jovellar L, Guillen-Grima F, Perez-Fernandez N, 2012) agrupou
os doentes com DM definitiva, de acordo com os resultados audiométricos, vestibulares, pos-
turogréficos e de incapacidade® (Quadro 3). Através de uma analise estatistica de grupos, sem
assumir quais as variaveis mais importantes (cluster analysis), surgiram 4 diferentes subgru-
pos, ultrapassando assim o0s vieses que pudessem surgir com outro tipo de anélise estatistica.

O tempo de evolugdo da doenga ndo mostrou ter impacto nos diferentes resultados dos grupos®.

QUADRO 3 - Classificagdo em Clusters dos doentes com DM definitiva unilateral
Cluster 1

idosos ligeiramente activos jovens ligeiramente activos

A . ) frequéncia baixa de crises de vertigem, longo
tendéncia a anomalias no exame cabeceira ; v

periodo de tempo desde o Ultimo ataque

LAM elevados nos dois ouvidos

(surdez severa ouvido doente e 0 mais LAM mais baixo relativamente aos outros grupos
elevado no ouvido assintomético)

resultados dos testes vestibulares com

défice vestibular moderado, bons ganhos menor défice vestibular

e menor assimetria da constante de tempo

piores resultados SOTé, quedas frequentes melhor nivel de estabilidade postural
estadios AAO-HNS3,4 estadios AAO-HNS1,2,3

Cluster 4

activos compensados activos ndo compensados

descompensagao nos testes vestibulares
(HST, preponderancia direcional nas caléricas
e assimetria do ganho e da constante de tempo)

maior incapacidade e niveis elevados

de ansiedade maior perda auditiva

compensado nos testes vestibulares
em relagdo ao ouvido séo

PDC desequilibrio elevado,
dependéncia visual

Estadios AAO-HNS2,3,4 estadios AAO-HNS3,4

(SOTé condigao 6 do teste de organizagao sensorial; PDC posturografia dindmica computorizada)

maior défice vestibular caléricas

pouco impacto na PDC
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SISTEMAS Os dois sistemas de estadiamento tém uma baixa correlagdo entre si‘.
DE ESTADIAMENTO SEGUIMENTO DOS DOENTES'?

O comité da AAO-HNS considera, para além do grau de hipoacusia, a frequéncia das crises
de vertigem e o grau de incapacidade.

Na frequéncia das crises valoriza-se apenas o nimero de crises e ndo a sua gravidade. Este
facto exige uma grande colaboragéo do doente que deve fazer um diério exacto das suas
crises e um seguimento de pelo menos 2 anos ap6s inicio de uma terapéutica.

O comité recomenda aplicar uma férmula que relaciona o nimero de crises durante os

meses 18 e 24 ap6s tratamento e o nimero de crises nos 6 meses prévios ao inicio do tra-
tamento e que classifica os doentes conforme se indica a seguir. (Quadro 4)

QUADRO 4 - Avaliagdo do seguimento terapéutico segundo a AAO-HNS

Resultados da terapéutica IV=(X/Y)x 100=

0 (completo controlo de crises) Classe A
1a40 Classe B
41-80 Classe C
81-120 Classe D
> 120 Classe E
Tratamento secundario iniciado devido a incapacidade da vertigem Classe F

IV (indice vestibular)= X (numero de crises nos meses 18-24 apos tratamento) / Y(nGmero de crises nos 6 meses prévios ao inicio do tratamento) x 100

GRAU DE INCAPACIDADE'

Em 1985, o comité, propbs uma escala functional de 6 pontos, para o doente avaliar o efeito
das suas crises de vertigem na sua vida diaria (Quadro 5). Esta permite também comparar
os efeitos da terapéutica.

Para a lingua portuguesa existe uma versao validada do Dizziness Handicap Inventory (Vaz
Garcia et al, 2008) que também permite avaliar o impacto functional, emocional e fisico da
vertigem na vida do doente.

QUADRO 5 - Escala Funcional do Committee on Hearing and Equilibrium Guidelines
for the Diagnosis and Evaluation of Therapy in Meniere's Disease Otolaryngology -
Head and Neck Surgery September 1995

Regarding my current state of overall function, not just during attacks

(check the ONE that best applies):

1. My dizziness has no effect on my activities at all.

2. When | am dizzy | have to stop what | am doing for a while, but it soon passes and | can
resume activities. | continue to work, drive, and engage in any activity | choose without
restriction. | have not changed any plans or activities to accommodate my dizziness.

3. When I 'am dizzy, | have to stop what | am doing for a while, but it does pass and | can
resume activities. | continue to work, drive, and engage in most activities | choose,
but | have had to change some plans and make some allowance for my dizziness.

4.1 am able to work, drive, travel, take care of a family, or engage in most essential
activities, but | must exert a great deal of effort to do so. | must constantly make
adjustments in my activities and budge my energies. | am barely making it.

5. am unable to work, drive, or take care of a family. | am unable to do most of the
active things that | used to. Even essential activities must be limited. | am disabled.

6. | have been disabled for 1 year or longer and/or | receive compensation (money)
because of my dizziness or balance problem.

The raw data of the functional level scale should be reported for each patient at each
time interval recorded (baseline, 2 years, etc.). The treatment outcome regarding disa-
bility should also be expressed
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HISTORIA HISTORIA NATURAL DA DOENCA®
DA DOENCA A DM, misteriosa e imprevisivel, inicia-se como unilateral mas pode evoluir para a bilate-
ralidade. O doente deve ser esclarecido desta realidade, principalmente quando lhe forem
propostos tratamentos destrutivos.

A doenga pode manifestar-se em 4 estadios evolutivos®:

a. Fase inicial - surgem um ou os trés sintomas tipicos; geralmente o doente queixa-se pri-
meiro da hipoacusia e/ou do acufeno. No prazo de 1ano a doenga completa-se.

b. Fase activa - pode durar 5 a 20 anos; a triade sintoméatica ocorre de um modo paroxistico.

c. Fase de declinio - o atingimento cocleovestibular torna-se irreversivel; as crises de ver-
tigem perdem intensidade e o doente tem queixas de instabilidade permanente; a surdez
passa a plana e flutuante e instala-se uma hiporreflexia vestibular.

d. Fase final - as vertigens desaparecem, e o doente tem uma surdez severa/ subcofose
(60-70 dB) e um acufeno intenso permanente. A reflectividade vestibular € minima mas a
cofose e arreflexia sdo raras.

A historia natural da DM nem sempre se observa por esta ordem, e a qualquer momento,
pode surgir uma estabilizagdo da doenga.

DM BILATERAL

O diagndstico de DM bilateral deve ser estabelecido independentemente para cada ouvido.
Na maioria dos casos a DM é unilateral no inicio, mas, com o tempo, podem desenvolver-se
sintomas no ouvido contralateral (30-50%). Alguns estudos revelam que, apos 2 anos de
evolugdo da doenga, 15% dos casos s&o bilaterais, e apos 10-20 anos, esta taxa se eleva
para 30-60%.® Um grande nimero de doentes desenvolvem a doenga no segundo ouvido
em menos de 6 meses apds o diagndstico, enquanto que noutros, a bilateralidade s6 surge
vérios anos depois. Geralmente, o grupo de doentes com doenca bilateral é mais jovem, pelo
que, quanto mais jovem for o paciente, mais atengado lhe devemos dar, no sentido de realizar
um diagnostico precoce da bilateralidade.

FORMAS Formas Clinicas

CLIiNICAS SINDROME DE LERMOYEZ
Lermoyez em 1919 descreveu uma vertigem paroxistica, que ao surgir, se acompanhava de
melhoria da audigdo. Era atribuido a uma libertagao subita do espasmo dos vasos labirin-
ticos aquando da vertigem, levando a uma melhoria auditiva e uma atenuagao da vertigem.
Surge em 1% dos doentes com Méniere e é, provavelmente, uma variante cronologica e
temporaria da doenga.®

CRISES OTOLITICAS de Tumarkin

Tratam-se de “drop attacks”, sensagdes brutais de pulstes lineares que fazem cair o doente.
Surgem sem prodréomos, ndo se acompanham de perda de consciéncia, ndo sdo induzidas pelo
movimento e podem provocar quedas seguidas de outras complicagdes. Sao geralmente breves,
durando menos de T minuto. Ocorrem numa fase final da doenca e em 10% dos doentes com DM.

Tumarkin ja supunha, que as crises, seriam vestibulares. Hoje, pensa-se que sdo devidas a
HEl no aparelho otolitico. Ocorre uma deformagao mecénica subita da membrana otolitica
com ativagao dos motoneuroénios da via vestibuloespinhal. Nos potenciais miogénicos vesti-
bulares vamos encontrar oPMVE ausentes por fz tapping, oPMVE presentes por percussao
lateral, paresia canalar e cPMVE ausentes. Isto revela uma funcao utricular residual’.

Algumas séries de doentes, melhoraram desta sintomatologia, apds cirurgia. Noutras séries,
esta descrita uma remissao espontadnea em meses®.

As Ultimas guidelines da American Academy of Otolaringology and Head and Neck Surgery
(AAO-HNS) de 1995 estabeleceram os novos critérios diagndsticos, que j& descrevemos
atras, os quais excluiram do &mbito do Méniére todas as formas clinicas "atipicas”.

EXPLORAGAO CLINICA

Em 45% dos doentes a exploragao clinica &€ normal e nos restantes 55% ha uma grande va-
riedade de achados.® O exame objectivo deve ser o mais completo possivel e integrar o es-
tudo dos reflexos vestibulo-ocular (RVO) e vestibulo-espinhal (RVE). Sucede que numa fase
de crise, 0 exame é muito rico e, numa fase intercrise, 0 exame é quase sempre normal.
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Apesar da vertigem ser o sintoma mais incapacitante para o doente, a sua valorizagéo
é limitada. Na literatura ha poucos estudos de funcéo vestibular disponiveis avaliando
séries de doentes. Isto sucede, ndo sé devida a flutuabiliadade da doenga e aos meios
limitados de avaliagéo existentes, mas também a variabiliadade dos resultados de acordo
com o tempo decorrido desde a Ultima crise de vertigem?®”.

Nistagmo espontaneo??

Deve ser avaliado com e sem fixagdo e anotada a direcgao, sentido e mudangas com posi-
¢ao cefélica e do olhar. Nao tem valor localizador. Pode ser parético ou irritativo ou mudar
de diregdo com o tempo de avaliagdo, dependendo da data da observagéo relativamente
a da instalagdo da crise. H& autores que defendem 3 fases em que surgiria um nistagmo
irritativo inicial, muito breve, devido a intoxicagdo de potéssio na perilinfa por ruptura de
membranas; seguido de um nistagmo parético, devido a disfungdo neural provocada pelo
potéassio, que duraria 20-30 minutos; e de novo um nistagmo irritativo, apds recuperagao
do labirinto e que duraria um tempo impreciso até varios dias. Outros autores s6 defendem
a existéncia das 2 Ultimas fases e até defendem um processo mecanico explicativo: fase
inicial, de aumento de pressao endolinfatica, que aumentaria a sec¢do na ampola com con-
sequente deslocamento utriculifego da cUpula e a segunda fase de recuperagéo.

Manobra éculo-cefélica (Teste de Halmagyi)

Facil de aplicar e altamente especifica, deve ser realizada na avaliagdo do doente com
vertigem, em complemento da avaliagdo do nistagmo espontaneo. Serve para avaliar a
integridade do reflexo vestibulo-ocular. Pode ser patologica em 45% dos doentes e é
importante no seu seguimento, pois torna-se muitas vezes positiva apos tratamento com
gentamicina ou ap6s neurectomia®.

Novamente depende do tempo decorrido desde a Ultima crise, para poder determinar a
actividade de cada um dos vestibulos.

Nistagmo de agitagdo cefalica (Head Shaking Test)

Se hé& nistagmo espontéaneo, geralmente bate para o mesmo lado, tornando-o mais exu-
berante. Nos doentes sem espontéaneo, pode em 60% dos casos ser positivo, e em 90%
dos casos, se o défice vestibular for superior a 40%, batendo para o lado s&o®. Pode ser
bifésico revelando uma resposta da velocidade de armazenemento central.

Teste do Nistagmo vibratério
E Util nos desequilibrios vestibulares unilaterais, e quando aparece geralmente bate para
lado s&o. E especialmente sensivel apds tratamento com gentamicina.

Provas vestibuloespinhais

As provas de Romberg, Unterberger grealmente devem dar resultados de tipo periférico
e harmonioso, com queda ou desvio do doente, para o lado contrério ac da fase rapida
do nistagmo. Consoante a fase da doenga podem ser normais.

Provas de posicionamento

As manobras de Dix Hallpike e de McClure devem ser sempre realizadas ja que 7% dos
doentes com vertigem de posicionamento benigna (VPPB) tém DM, quase sempre do
CSC (canal semicircular) posterior, com alta taxa de recorréncia®.

Sinal de Hennebert

Trata-se de um “sinal da fistula sem fistula” que ocorre geralmente em fases avancadas
da doenga. Surge um nistagmo quando se cria uma hiperpressdo no meato acUstico
externo (com dedo ou espéculo pneumético). O mecanismo subjacente sera uma fibrose
intralabirintica que implicaria uma solidariedade entre a base do estribo e as estruturas
vestibulares. Esté presente em 1/3 da DM evoluida quando o doente executa variagoes
brutais de pressao: assoar, espirrar ou com vibragoes fortes, etc.?

EXAMES EXAMES COMPLEMENTARES DIAGNOSTICO
COMPLEMENTARES Perante uma suspeita de doenga de Méniere devem ser realizados exames cocleovestibulares,
DIAGNOSTICO imagioldgicos e bioldgicos, que servem ndo sé para afirmar o diagnostico (audiograma tonal),

mas principalmente para avaliar o estado funcional do doente e excluir outras patologias.
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AUDIOMETRIA TONAL

Para fazer um diagnostico de DM definida ou provéavel, é necessério documentar pelo menos

uma vez a surdez, como referido atras.

Nao h& audiogramas patognomaénicos da doenga e podem aparecer curvas em pico, ascen-

dentes ou planas* (Fig 1)

a. Audiograma em pico é o mais frequente no estadio inicial

b. Audiograma plano no estadio avangado

Aos 5 anos de evolugdo da doenga encontram-se os dois tipos de curvas

c. Audiograma descendente é excepcional nas fases iniciais, pode surgir nas fases finais, por
efeito da evolugéo da doenga, pela sobreposicdo da perda nas frequéncias médias e graves.

d. Audiograma ascendente ndo é muito frequente encontrar-se nos doentes com critérios
de DM definida; surge sim, frequentemente, em fases tdo iniciais que os doentes ainda
nao cumprem todos os critérios de DM, isto é, DM possivel ou provavel.

Estima-se que h4 uma perda aproximada dos limiares auditivos tonais de 2.9 dB/ano.*

IMPEDANCIMETRIA

Permite determinar os reflexos estapédicos (RE) e precisar a natureza endocéclear da sur-
dez e o recrutamento (recobro). Os limiares dos RE permanecem normais independente-
mente dos limiares da surdez que geralmente n&o ultrapassa os 60-70 dB, provocando um
recobro importante.®

AUDIOMETRIA VOCAL

E frequente encontrar discordancia entre os limiares dos audiogramas tonal e vocal, quer
seja expressa nos dB de inteligibilidade, na percentagem de discriminagdo ou no aspecto
da curva, sendo dificil de aparelhar estes pacientes. Este fendmeno surge principalmente
para perdas superiores a 65 dB. A flutuagdo da audigdo e o recrutamento levam a que,
rapidamente, o doente deixe de atingir os 100% de discriminagao, apresentando uma curva
em campanula. A afecgao electiva do ganglio espiral secundéria a uma degenerescéncia
nervosa retrégrada, pode ser a causa subjacente a este fendémeno.?

ELETROCOCLEOGRAFIA (ECocG)

Actualmente h4 ainda muitas dlvidas sobre a utilidade deste exame no diagnéstico da DM.
Ha determinadas caracteristicas que documentam uma HEl mas o problema é a falta de uni-
formizag&o de critérios em relagdo as técnicas usadas para se comparar os estudos e 0s
tornar crediveis. As técnicas mais fidedignas sdo as que utilizam estimulos do tipo tone burst
a 500Hz, 1e 2 KHz; e os exames realizados via transtimpanica ou através de elétrodos direta-
mente na janela redonda. A ECcoG nao tem valor diagnéstico precoce porque se documentam
por vezes alteragdes, compativeis com HEl, em doentes que nunca evoluem para DM.#

Consideram-se critérios de HELl:*

* Quociente entre a amplitude PS (potencial de soma) e PA (potencial de ac¢o) > 0.3-0.5
microvolts; especificidade 90% e sensibilidade baixa dos 20-65%;

* A duragdo em milisegundos do complexo PS-PA; estd aumentada em 70% DM; grande
variabilidade de valores absolutos;

» Diferenga de laténcias PA quando se estimula com clicks de diferente polaridade (rarefa-
¢do versus condensagio); elevada especificidade e baixa sensibilidade;

A probabilidade de encontrar estes achados é superior em doentes sintométicos e se o do-
ente tem perda auditiva (apesar de ndo haver uma relagdo linear entre o grau de surdez e a
alterac&o na eletrococleografia). Alguns estudos revelam maior altera¢do na ECcoG quando
a perda auditiva é nas frequéncias agudas em relagdo as graves.

Estas caracteristicas na ECcoG surgem mais frequentemente em doentes com maior tempo
de evolugdo da doenga.

POTENCIAIS EVOCADOS AUDITIVOS (PEA) DO TRONCO CEREBRAL

Inicialmente, o objectivo de realizar PEA nos doentes com DM seria apenas fazer o diagnostico di-
ferencial com patologia retrocéclear, nomeadamente com neurinoma do acUstico. Don et al 2005,
descreveram uma técnica diagnéstica de DM baseada na aplicagdo aos PEA convencionais de
um ruido de mascaramento ipsilateral filtrado de largura de banda crescente (Cochlear Hydrops
Analysis Masking Procedure CHAMP® Consiste em comparar os PEA registados de modo con-
vencional, com os obtidos utilizando como estimulo um ruido rosa com filtros de passagem altos
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e progressivamente mais baixos, de modo a mascarar uma zona frequencial progressivamente
maior na céclea. Normalmente, a laténcia da onda V aumenta progressivamente a medida que a
regido coclear mascarada é mais ampla, uma vez que a sincronia das zonas apicais que ficam li-
vres de mascaramento é menor. Nos doentes com DM apenas se produz atraso da onda V. O tes-
te valoriza-se considerando as diferengas na laténcia da onda V entre a exploracédo convencional
sem mascaramento e a realizada com ruido rosa de passagem alta de 0.5 KHz (s6 a regido apical
da céclea sem méscara). A explicagdo atribuiu-se a uma alteracdo nas caracteristicas fisicas da
membrana basilar que faria com que o ruido de mascaramento ndo fosse suficientemente eficaz
neles ou a que, ao aumentar a pressao no compartimento coclear, a velocidade de deslocamento
da onda viajante fosse maior sem encontrar diferencas no estimulo da regido apical e basal da
coclea’ Don et al, 2008 com algumas alteracdes nos parémetros de valorizacdo do teste refere
uma sensibilidade de 100% e uma especificidade de 75% para os doentes com DM.

Ha alguns problemas levantados por outros autores neste teste, por exemplo, o facto de nal-
guns casos de perdas auditivas marcadas nao se identificar sequer a onda V. Estudo recentes
comparando CHAMP com ECcoG favoreceram o primeiro para detecgao de DM definitiva”

OTOEMISSOES ACUSTICAS (OEA)

A presenga de OEA traduz-se como um sinal de bom funcionamento coclear mas a sua
auséncia ndo significa necessariamente patologia pois 30-40% de individuos com audigéo
normal podem n&o ter registo de OEA especialmente esponténeas. Sabe-se que uma perda
auditiva superior a 40-45 dB se traduz como uma perda de OEA. No entanto em 18-20% de
doentes com DM estado presentes OEA produtos de distorséo na regigo de 1-2KHz. Multiplas
explicagdes surgiram para este facto, entre elas, afectagao irregular ao longo das diferentes
zonas da coclea ou afectacdo de outras estruturas (células ciliadas internas (CCl), dendrites
de fibras aferentes cocleares) que ndo as células ciliadas externas (CCE).%)

NZo ha no momento estudos suficientemente conclusivos sobre o interesse da utilizagao
deste teste para os doentes com DM.

TESTE DO GLICEROL

O glicerol é uma substancia osmética, que tem o poder de expandir o liquido extracelular
as custas do intracelular, provocando uma descida transitéria do volume endolinfatico e
um alivio da hidropsia endolinfatica. Esta melhoria da HE|, avalia-se através do audiograma
tonal, vocal, ECcoG ou das OEA .43

Este teste osmotico tem um grande interesse diagnéstico, pois constitui o Unico meio disponivel
para objetivar a hidropsia endolinfética. Tem um valor prognéstico pois a sua positividade testemu-
nha um estado ainda reversivel da doenga. Tem um valor terapéutico pois constitiu uma ajuda na
escolha do tratamento. No entanto, um resultado negativo ndo afasta a possibilidade de uma DM.?

O glicerol é geralmente administrado por via oral, em jejum, dose 1.3 a 1.5 mg/Kg/peso mis-
turado com volume igual de soro isotonico e com umas gotas de sumo de limdo. Antes do
teste, e 1a 3 horas depois, realizam-se exames audiométricos. Os efeitos secundarios mais
frequentes sdo cefaleias, nauseas, vomitos e instabilidade ou vertigem.

Classicamente o teste é positivo quando se produz uma melhoria de 10 dB nos limiares
tonais de pelo menos duas frequéncias consecutivas, principalmente entre 250 e 1000 KHz,
ou uma melhoria na discriminagao verbal de 10-15%.

O problema do teste de glicerol como marcador precoce da DM é que se estima que a sua
sensibilidade é baixa, de 50%.

Aplicando o teste do glicerol com EccoG podemos melhorar a sensibilidade do teste. Obtemos
uma diminuicdo do PS (traduzindo uma diminuicio da distensdo da membrana basilar) e um
aumento do PA (traduzindo melhoria da audicao)3* Estudos do teste do glicerol valorizado com
OEA produtos de distorsao tém sido realizados e, parecem aumentar a sensibilidade deste teste.”

PROVAS VESTIBULARES

S&o testes importantes para avaliar a extensdo de dano vestibular do doente, e ndo para
realizar o diagnéstico. Estas provas sao flutuantes conforme o estado da doenca e por ve-
zes podem ser enganadoras. De acordo com os achados histopatologicos em doentes com
DM, a estrutura mais envolvida no ouvido interno é a coéclea, seguida pelo saculo, utriculo e
canais semicirculares.
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VIDEONISTAGMOGRAFIA

Este exame estuda a fungao vestibular do canal horizontal através da provas rotatérias
e caloricas. As provas caldricas tém maior especificidade para as patologias vestibulares
periféricos enquanto as rotatérias tém maior sensibilidade. Testam diferentes frequéncias
(caléricas 0.002-0.004 Hz; rotatérias frequéncias superiores 0.01 Hz) pelo que podem dar
resultados diferentes entre elas, e sdo portanto complementares.

Em 5% dos casos encontra-se um défice vestibular no ouvido supostamente sdo em do-
entes com DM unilateral™ Em 48-78% de doentes o défice vestibular é ipsilateral ao ouvido
doente. Este défice pode ser ligeiro, moderado, severo ou raramente arreflexia (6-11%). As
provas podem também ser normais.

Um estudo de 2006 realizado com 100 doentes com DM definitiva, concluiu que o défice
vestibular médio era baixo, e que o achado mais frequente neste grupo de doentes, seria um
resultado anormal na fase em duas frequéncias consecutivas nas provas rotatérias sinu-
soidais, independentemente da severidade da doenga.® S6 em casos de disfungao vestibular
severa, (manifestada em 3 frequéncias consecutivas nas rotatérias sinusoidais) se achavam
simultanemente provas caléricas alteradas.®

Um estudo recente publicado em 2012 de 79 pacientes revelou défice vestibular nas calo-
ricas em 75% dos casos, valores semelhantes ao reportados anteriormente por Stahle and
Bergman em1967, com 300 doentes, 84% com défice vestibular grave (de 65%). Os autores
encontraram uma tendéncia positiva entre os resultados do défice vestibular nas provas
caloricas e a progressao da doenga (e consequente estado auditivo).*

A maioria dos estudos ndo mostraram correlagdo entre as provas vestibulares e audiolégicas.”

POTENCIAIS MIOGENICOS VESTIBULARES EVOCADOS (PMVE)
Os PMVE sdo um teste vestibular importante nos doentes com DM pois servem para avaliar
a funcgdo do séaculo e do utriculo.

Os PMVE estao ausentes ou deprimidos em 30-54% doentes com DM quando se usam
estimulos acUsticos. (deWaele et al., 1999; Murofushi et al., 2007; Young et al., 2003; Ribeiro
et al,, 2005; Osei-Lah et al., 2008)¥)

Os PMVE cervicais (c PMVE), medidos no mUsculo esternocleidomastoideu, estudam o sa-
culo (reflexo saculo-colico), e esta estrutura, é a segunda localizacdo mais frequente de
HEL Uma alteragdo do movimento mecanico do saculo distendido pela hidropsia, leva a uma
alteragao da resposta dos cPMVE na DM, isto é uma auséncia de resposta ou aumento da la-
téncia. As anomalias dos cPMVE correlacionam-se com o grau de perda auditiva (deWaele et
al., 1999; Young et al., 2003), e sio geralmente registadas apds um ataque de vertigem (Kuo
et al, 2005)™ As amplitudes do cPMVE sao elevadas numa fase inicial de doenca (Young
et al,, 2002), e atenuam-se ou s&o abolidas mais tarde, sugerindo que os PMVE, tal como
audiograma, evoluiem com a evolucdo da doenga O resultado deste teste apos administra-
¢do de furosemida em doentes com DM é muito sugestivo de HEl - a amplitude das ondas
p13-n23 aumenta nestes doentes.” Este teste de carga também parece ser importante para
detectar envolvimento do ouvido contralateral em doentes com DM unilateral, detectando
HEL latente que pode mais tarde evoluir para doenga sintomaética bilateral.®

Outro interesse destes potenciais é no seguimento dos doentes ap6s tratamento com gen-
tamicina intratimpanica.

Os PMVE oculares (0-PMVE), medidos no recto inferior ocular, estudam o utriculo. H& me-
nos estudos com estes potenciais. Os resultados mais frequentes nos doentes com Méniere
s&o estarem ausentes, limiares aumentados, menores amplitudes e maiores assimetrias. Os
limiares dos ouvidos contralaterais também parecem estar elevados.®?°

Estas caracteristicas ndo s&o especificas da DM mas podem contribuir para o seu diagndstico.

VIDEO HEAD IMPULSE TEST

Os resultados deste teste sdo variaveis consoante a fase da doenca. Para alguns autores ndo
tem portanto interesse para avaliar severidade da DM uma vez que se encontra muitas vezes
uma fungdo canalar bem preservada e comparavel com valores normais (Carey et al., 2002).
E bastante importante para avaliar os doentes pré e pés tratamentos ablativos
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POSTUROGRAFIA Posturografia

ESTATICA

A posturografia é um instrumento eficaz na avaliagdo do equilibrio corporal estético de
pacientes com alteragdes vestibulares. Um estudo realizado sobre instabilidade postural
nos doentes com DM nZo revelou diferenca estatisticamente significativa na velocidade de
oscilacdo média (VO) entre grupos com doenca com tempo de evolugao diferente.(20) Este
estudo notou uma tendéncia nado significativa para os valores de VO com olhos abertos se
afastarem do normal, com o aumento da duragdo da doenca, de 73% para 38%M As VO
foram piores com olhos abertos e fechados no grupo com pior audi¢do relativamente aos
de melhor audi¢go.™

Mais recentemente a avaliagdo do equilibrio corporal pela posturografia do Balance Rehabili-
tation Unit (BRUTM) possibilitou a identificagdo de anormalidades da velocidade de oscilago
e da é&rea de elipse, em pacientes com doenca de Méniere, nas condigdes em que houve
privagao da visdo e conflito visual por meio de estimulos optocinéticos e de estimulos que
integram o sistema visual e vestibular.?® Estes resultados sao dificéis de comparar quan-
titativamente com outros estudos pelas diferencas de procedimentos e de parémetros de
avaliacdo.?

De acordo com os resultados encontrados nestas condigdes sensoriais e com o0s achados da
literatura, pode-se pensar que os pacientes com doenga de Méniere sdo mais dependentes da
entrada visual do que os individuos sem alteracdo do sistema vestibular.*

DINAMICA

A posturografia dindmica computorizada (PDC) informa sobre o estado funcional do equi-
librio. Permite quantificar a capacidade do individuo para manter estavel o seu centro de
gravidade e contribuiu para a valorizagdo do modo como utiliza os diferentes tipos de infor-
macao sensorial. Informa portanto sobre o seu estado funcional durante a doenga e eventual
eficacia de reabilitagéo terapéutica.

Verificou-se que os doentes com DM apresentavam areas de balanceio superiores as do
controlo independentemente da condigdo visual e que em alguns doentes esta érea era
superior com os olhos fechados do que com olhos abertos. Correlacionando os dados da
posturografia com a audiometria verificou-se que os maus resultados na condig&o 5, 6, sco-
re total do equilibrio e do vestibulo se relacionam de um modo estatisticamente significativo
com os altos limiares auditivos O tempo decorrido entre a Ultima crise e os achados da
PDC também se correlacionam principalmente com a condi¢ao 5 e o resultado VEST ™

De Waele et al. também descreveram uma correlagao entre a disfungdo sacular e a queda na
prova 5 do protocolo SOT do Equiteste®, sugerindo um aumento do risco de queda nestes
doentes.

Um achado interessante nos doentes com DM é a dependéncia visual corroborado nos estu-
dos de PMVE e que se modifica apds cirurgia (neurectomia vestibular) passando os doentes
a ser preferentes somatosensoriais.

PROVAS DE LABORATORIO

Geralmente nestes doentes deve ser realizada analise de rotina do sangue com hemograma,
VS, colesterol, triglicerideos, glicemia, estudo do complemento, hormonas da Tir6ide e se-
rologia da Sifilis. Outros estudos podem servir principalmente para diagnostico diferencial.

IMAGIOLOGIA

Os estudos radiologicos nos doentes com DM servem essencialmente dois objetivos:
1. o diagnéstico diferencial com outras patologias;

2. o planeamento terapéutico em caso de tratamento cirrgico.

Recentemente introduziram-se novas técnicas que permitem objetivar a HEL

TC ALTA RESOLUGAO DO 0SSO TEMPORAL

Alguns achados radiolégicos que se associam a DM descritos na literatura e que podem ser
Uteis no processo diagnostico sdo:?

a. A falta de identificagado do aqueduto vestibular ou um menor tamanho do mesmo

b. Menor pneumatizagao periaqueductal

c. Bulbo jugular alto

d. Mastoide mais esclerosada do que o normal
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RM DO OUVIDO
O estudos por RM confirmam o achado de canal e saco endolinfatico menores nos doentes
com DM.%

A visualizagdo da HEl em doentes com DM tornou-se possivel através da utilizagao de
de diferentes sequéncias: 3D-FLAIR obtidas 24h apds injegdo intratimpéanica de meio de
contraste baseado em gadolineo (GBCM), 3D-FLAIR 4 horas apés injecdo EV de dose dupla
do GBCM e mais recentemente com a sequéncia hT2W-3D-FLAIR apés injegao ev de dose
Unica de GBCM.?” Estes métodos utilizam o realce preferencial da perilinfa para visualizar
separadamente a endo e perilinfa. Foi publicada uma escala para graduar a HEl nas imagens
de RM através das sequéncias 3D-FLAIR e 3D real inversion recovery obtidas ap6s injegdo
intratimpanica de GBCM (2009) e um outro mais recente (2012) e com mais pacientes.?%
Hé& ainda estudos a correlacionar as imagens com resultados dos PMVE, audiometria e
eletrococleografia.

CONCLUSAO CONCLUSAO
De acordo com as guidelines da AAO-HNS, o diagnostico da DM é clinico e pode ser reali-
zado por todos os otorrinolaringologistas, necessitando apenas de histéria clinica completa,
exame objetivo em crise e documentagdo audiométrica da surdez no ouvido atingido. Os
exames complementares cocleovestibulares, analiticos e imagiolégicos sdo ferramentas

promissoras para realizar o diagnéstico no futuro. No presente, estes estudos sdo funda-
mentais para avaliagcdo global funcional dos pacientes e exclusdo de outras patologias.

FIGURA 1 - Tipos de audiograma tonal na doenga de Méniére

Augiocgrama em pico Audiograma ascendents

Augiograma plana Audicgrama descenderde
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Maria Manuel Henriques (Faculdade de Ciéncias Médicas - Universidade Nova de Lisboa
Otorrinolaringologista Hospital Cuf Infante Santo / Clinica Cuf Alvalade)

1. Vertigem Associada a Enxaqueca
A luz dos conhecimentos atuais, o principal diagnoéstico diferencial da Doenga de Méniere
coloca-se com a Vertigem associada a enxagueca ou enxaqueca Vestibular.

Estes doentes podem apresentar um quadro de vertigem com nduseas e vémitos associado
a surdez neurosensorial com atingimento das frequéncias graves coexistindo ou ndo com
cefaleias de tipo enxagueca, cumprindo os critérios definidos pela Sociedade Internacional
de Cefaleias. Habitualmente a surdez mantem-se estével e as crises de vertigem sdo muito
mais prolongadas ou mais curtas do que os tipicos 20 minutos da Doenga de Méniére.

Estes doentes tém uma ma resposta terapéutica se a mesma for dirigida apenas a Doenga de
Méniére melhorando habitualmente quando se inicia terapéutica profilatica para a enxaqueca.

2. Labirintite Aguda / Nevrite vestibular

A labirintite aguda pode ter uma etiologia viral [mais frequente) ou bacteriana. Manifesta-se
por uma crise de vertigem de aparecimento sUbito associado a nduseas, vomitos e surdez.
O atingimento ¢ unilateral e os sintomas s&o agravados por qualquer movimento da cabega.
Podem existir acufenos ou plenitude auricular embora com menor frequéncia. A duragao
da vertigem é superior & da Doenca de Méniere e o quadro de surdez nao é flutuante assim
como a vertigem n&o evolui por crises recorrentes sendo dificil o diagnéstico diferencial
com uma primeira crise de Doenga de Méniére.

Na Nevrite Vestibular a etiologia é viral e ndo existe hipoacusia associada embora toda a
outra sintomatologia seja sobreponivel.

3. Fistula perilinfatica / Deiscéncia do canal semicircular superior

A fistula perilinfatica (a nivel da janela oval ou janela redonda) pode ser espontanea em
relacdo ou ndo com esforgo fisico) ou traumética podendo manifestar-se com um quadro
de vertigem recorrente evoluindo por crises com surdez flutuante e acufenos, associado a
sintomas neurovegetativos.

No caso de deiscéncia do canal semicircular superior os sintomas sdo semelhantes com
vertigem que pode ser desencadeada pelo ruido e hiperacusia marcada.

Para o diagnostico contribuem os exames complementares com hiporreflexia vestibular nas
provas caloricas, alteragcdes nos potenciais miogénicos vestibulares evocados, alteragdes
sugestivas na tomografia computorizada ou RMN. O diagnéstico definitivo é dado pela ex-
ploracdo cirdrgica.

4. Vertigem posicional paroxistica benigna (VPPB)

A VPPB suas formas tipicas manifesta-se como vertigem rotatéria desencadeada por posi-
cionamento especifico da cabega, associada ou ndo a nauseas e vomitos. Nao existe hipoa-
cusia ou acufenos. Na maioria das situagdes a sua etiologia € idiopéatica podendo surgir com
maior frequéncia associada a Doenca de Méniere.

A vertigem posicional paroxistica benigna resulta da libertagdo de cristais de carbonato de
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célcio para os canais semicirculares (Teoria da Canallitiase ) ou de aderéncia destes cristais
que ficam como que “encravados” na clpula destes canais (Teoria da Cupulolitiase).

A terapéutica é realizada com Manobras Libertadoras ou de Reposicionamento adequadas
ao canal ou canais envolvidos.

5. Otosclerose

A otosclerose apesar de se manifestar com maior frequéncia como hipoacusia de condugao
(otosclerose estapedovestibular] ao longo da evolucdo da doenca, na sua forma coclear
manifesta-se por hipoacusia neurosensorial.

Os doentes que apresentam vertigem podem manifestagdes diferentes:
- podem ter vertigem posicional,
- um pequeno nimero de doentes pode apresentar-se com surdez flutuante
(mista ou sensorioneural) com vertigem episodica,
- um grupo de doentes pode apresentar episodios recorrentes de vertigem com
hipoacusia flutuante de transmissao.

6. Doencgas autoimunes
As doengas autoimunes do ouvido interno podem associar-se a patologia sistémica ou ma-
nifestar-se especificamente no ouvido que funciona como érgao alvo.

Estas sdo uma causa rara de surdez e vertigem constituindo cerca de 1% de todos os casos.

Uma variedade de alteragdes enquadradas num processo de vasculite vai ser responséavel
pela patologia labirintica.

Estas podem apresentar-se clinicamente por uma surdez neurosensorial progressiva, assi-
métrica, por vezes flutuante durantes as fases agudas da doenga, podendo estar associada
a vertigem, acufenos e plenitude auricular.

O diagnostico diferencial em relagcdo a Doenga de Méniere pode n&o ser facil distinguindo-se
pela sua evolugdo mais agressiva, pela maior incidéncia de bilateralidade além de uma boa
resposta da hipoacusia a corticoterapia sistémica e ou terapéutica com Imunossupressores.

Dentro das doengas autoimunes destacam-se:

a) Sindrome de Cogan

Trata-se de uma vasculite e assim é uma doenga multisistémica que se manifesta preferen-
cialmente entre os 20 e 40 anos associando um quadro de queratite intersticial nao sifilitica
a sintomas audiovestibulares de inicio sUbito. Apresenta-se por isso como um processo
inflamatério ocular associado a surdez flutuante (neurosensorial progressiva, predominan-
temente bilateral) crises de vertigem com néuseas, vomitos e acufenos.

As formas atipicas podem apresentar alteragdes oculares graves com esclerite, episclerite,
uvelte, irite e conjuntivite.

Em 30 % dos casos o quadro clinico inicia-se apenas com sintomas otoneurologicos com verti-
gem incapacitante o que implica o diagnostico diferencial com patologias como a nevrite vestibular.

O diagnostico diferencial é ainda realizado com outras doengas autoimunes com atingimento
do ouvido interno com a Sifilis, Doenga de Lyme e Labirintite.

O diagnostico precoce (diagnostico de exclusdo) é fundamental particularmente porque en-
quanto as alteragdes oculares sao muitas vezes reversiveis a surdez é definitiva tendo como
Unica solugéo a colocagao de um implante coclear.

A terapéutica é realizada com Corticoides e /ou Imunossupressores como a ciclofosfamida
ou o metotrexato.

b) Sindrome de Susac

Trata-se de uma microangiopatia com atingimento do ouvido interno, retina e cérebro ma-
nifestando-se nas suas formas mais graves por surdez, diminui¢do da acuidade visual e
encefalopatia.

Em relagdo ao atingimento otolégico a doenga carateriza-se por surdez sensorioneural
com atingimento das frequéncias graves, acufenos e vertigem (sintomas semelhantes os da
doenca de Méniére).

A diminuicdo da acuidade visual deve-se a oclusdo das artérias da retina.

A encefalopatia manifesta-se por cefaleias, confus&o, perda de meméria, alteragdes com-
portamentais, disartria e por vezes mutismo.
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A Ressonéncia Magnética Nuclear apresenta lesdes multifocais na substancia branca in-
cluindo no corpo caloso, localizagdo nao encontrada nas outras doengas desmielinizantes.

O diagnostico diferencial terd também de ser feito com esclerose multipla e encefalomielite
aguda disseminada.

c) Esclerose Mdltipla ou Esclerose em Placas

Também esta é uma doenga inflamatéria autoimune com atingimento do Sistema Nervoso Cen-
tral. Maior prevaléncia entre os 20 e 40 anos sendo duas vezes mais frequente no sexo feminino
com predominio sobre a raga caucasiana estando envolvidos fatores genéticos e ambientais.

Evolui por surtos com sintomas neurolégicos muito variaveis dependentes da localizagao
das lesdes desmielinizantes (placas) no cérebro ou na medula.

Em 5% dos casos pode existir vertigem isolada sendo que um Unico surto ndo nos dé o
diagnostico que é clinico, Imagiolégico (observam-se lesdes desmielinizantes na RMN) e por
alteragdes no liquido cefalorraquidiano .

7. Ototoxicidade

Existem vérios farmacos que podem lesar o ouvido interno. Embora a maioria seja toxica para
a coclea existem outros que sdo principalmente vestibulotoxicos como os aminoglicosideos
([gentamicina e estreptomicina), diuréticos de ansa, acido acetilsalicilico e antineoplésicos.

No caso da Gentamicina o uso sistémico é mais tdxico que o tépico. Como fatores predispo-
nentes existem a insuficiéncia renal, a idade o uso concomitante de outro vestibulotdxico e a
susceptibilidade individual (existe uma mutacgo no DNA mitocondrial que predispde & surdez).

Clinicamente a ototoxicidade manifesta-se com hipoacusia subita neurosensorial bilateral
nas frequéncias agudas podendo estar também envolvidos os graves com sintomas de
hipofungao vestibular bilateral

8. Sifilis
Doenga sistémica infeciosa provocada por uma Espiroqueta Gram negativa, o Treponema Pallidum.

Pode ser congénita transmitida por via placentéria, com manifestagdes até aos 2anos de
vida, ou adquirida por via sexual.

O periodo de contégio é de 2 a 4 semanas manifestando-se a primoinfegéo sob a forma de
uma pequena papula {inferior a 1cm) que se transforma rapidamente em les&o ulcerada de
bordos duros e indolor o chamado “cancro duro” com adenopatias regionais que cicatriza
entre 3 a 12 semanas.

A sifilis secundéria ou "Goma sifilitica” surge 2 a 13 semanas apds a primoinfe¢do podendo
estar envolvidos outros érgaos como figado, rins, olhos e articulagdes.

A sifilis na sua forma terciaria aparece anos apés a resolugao da sifilis secundéria. Em cerca de
15 a 40 % dos doentes ndo tratados pode existir envolvimento cardiovascular e/ou neurolégico.

A otosifilis (sifilis secundaria ou terciaria) pode manifestar-se com hipoacusia neurosenso-
rial por envolvimento da cépsula otica. Pode haver degenerescéncia das membranas labirin-
ticas, hidropsia endolinfatica e fibrose com crises de vertigem rotatéria.

Pode atingir até 7% dos doentes com Doenga de Méniére sendo que a hipoacusia pode
atingir cerca de 40% dos doentes com sifilis congénita e 80 a 90 % dos doentes com Neu-
rosifilis sendo mais frequente nos doentes HIV positivos.

O diagnostico serolégico é dado pela pesquisa do treponema por Imunofluorescéncia FTA-
ABS sendo o VDRL um teste pouco especifico. Nos casos de neurosifilis o diagnéstico pode
ser feito por pung&o lombar.

No diagnoéstico diferencial com a Doenca de Méniére temos uma evolucao mais agressiva da
doenca na otosifilis, uma maior bilateralidade com surdez profunda (surdez neurosensorial e
hiporreflexia vestibular), a existéncia de Sinal de Hennebert (vertigem e nistagmo mediante
pressdo no ouvido médio ou seja sinal de fistula sem fistula). Pode ainda existir o chamado
Fendmeno de Tulio ou seja vertigem e nistagmo desencadeados pelo rufdo e a Triade de
Hutchinson ou seja hipoacusia associada a queratite intersticial e incisivos com "entalhes”.

Existem casos de surdez sUbita aos 8 a 10 anos de vida que néo sao mais do que sifilis congénita.

O prognostico é reservado observando-se melhoria da audigdo apenas em 30 % dos casos
apos instituir terapéutica a qual é realizada com Penicilina.
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9. Doenga de Lyme
E uma infegdo multisistémica provocada por uma Espirogqueta designada Borrelia Burgdoferi
sendo a doenga mais comum transmitida por carragas na América do Norte Europa e Asia.

A apresentago clinica divide-se em trés estadios: eritema migratério, infecdo disseminada
precoce e infegdo disseminada tardia.

O eritema migratério no local da picada desenvolve-se ap6s sete a catorze dias em dois
tercos dos doentes.

Posteriormente surgem sintomas gripais com febre e adenopatias, cefaleias, fadiga, dores
musculares e articulares.

As articulagdes sdo atingidas com processo de artrite podendo existir ainda envolvimento
cardiaco [(arritmia e pericardite) e neurologico (meningite e encefalite).

O diagndstico na fase inicial da doenca baseia-se essencialmente na clinica (eritema migra-
torio) e num elevado indice de suspeico. Pode ser confirmado por teste serologico (Western
Blot) embora na fase precoce apenas um terco dos pacientes tenham titulos positivos pas-
sando a totalidade numa fase tardia.

Em Portugal esta doenga tem baixa incidéncia.

10. Tumores (Tumores do Saco Endolinfatico, Neurinomas do Acustico, Meningiomas)

As neoplasias que podem provocar alteragdes vestibulares e auditivas podem localizar-se a
nivel do angulo pontocerebuloso como os Neurinomas (mais frequentes) e os Meningiomas,
ou no apex petroso como o0s Granulomas de Colesterol e Tumores Epidermoides. Também
o0s Tumores do Saco Endolinfatico podem ter manifestagdes clinicas semelhantes.

Estas manifestam-se por hipoacusia associada a vertigem (20%) com acufeno unilateral e
desequilibrio {50% dos casos). Podem ainda existir Parestesias, Nevralgia do territorio do
nervo trigémeo, alteracdes da sensibilidade do nervo facial e/ ou paresia.

Lesdes muito extensas podem provocar ataxia e sinais compativeis com hipertens&o intracraniana.

11. Acidentes vasculares do ouvido interno (Sindrome de Lindsay Hemenway - artéria
vestibular anterior), Acidentes Isquémicos Transitérios

Os acidentes isquémicos transitérios do territério vertebro basilar caraterizam-se por epi-
sbdios recorrentes de vertigem que pode ser acompanhada de nauseas e vémitos por vezes
com sintomas cocleares que podem estar associados a outros sintomas da circulagdo do
territério posterior ou a devidos a compressao vascular do VIIl par. Podem ter uma duragao
de uma hora e sdo mais frequentes em adultos com fatores de risco como a hipertenséo,
hipercolesterolémia e habitos tabégicos entre outros.

12. Malformacgéao de Arnold Chiari

Trata-se duma Malformagdo congénita rara pertencente ao grupo das malformagdes da
charneira, com herniagao do cerebelo abaixo do Fordmen Magnum. Surge quando o espago
6sseo é inferior ao normal fazendo com que o cerebelo e tronco cerebral sejam “empurra-
dos” ou herniados para o canal medular com aumento de presséo do liquido cefalorraqui-
diano e hidrocefalia.

Os sintomas s&o variaveis e dependentes da posicdo das amigdalas cerebelosas, do grau
de compresséo e da presenga ou ndo de siringomielia associada. Podem existir cefaleias
occipitais com dor cervical, vertigem, desequilibrio e acufenos, nauseas e vémitos, fadiga,
parestesias, nevralgias, disfagia, espasticidade, perda de memoria, confusdo mental e dor
severa inflamatoria ao longo da coluna cervical e dorsal.

A evolugdo pode ser insidiosa, progredir de forma irregular podendo a doenca manter-se
estacionéria durante anos e levar diagndsticos errados como o de Fibromialgia.

A ressonancia magnética nuclear é a chave do diagnéstico.
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FARMACOS

F. Vaz Garcia (EQUI/ Clinica da Vertigem e Desequilibrio, Lisboa)

A doenca de Méniére (DM) é muitas vezes sobre-diagnosticada. O seu diagnostico assenta
basicamente em critérios clinicos, embora exista um substrato fisiopatolégico comum - a
hidropsia endolinfatica (HE), o qual, porém, pode existir sem a presenca de sintomatologia.
A HE poderé ser mais um marcador histologico da DM do que a causa direta dos sintomas
associados; tratar-se-ia de uma perturbagdo da homeostasia do labirinto, na qual um facto
ainda desconhecido produz os sintomas clinicos. Também a avaliagdo funcional ndo garante
o diagndstico da DM: o Unico exame que evoca a hidropsia, a electrococleografia (ECochG)
pode mostrar alteragdes sobreponiveis em outras entidades clinicas.

As Guidelines de 1995, da Academia Americana, atribuem diferentes graus de verosimilhan-
¢a ao diagnostico da DM, de acordo com os critérios por elas definidos e excluem do seu
ambito formas clinicas anteriormente classificadas como atipicas. Porém, as suas recomen-
dagdes ndo sdo consensuais.

Vertigens por crises, sensacdo de plenitude aural, acufenos e hipoacusia sensorioneural
unilaterais sdo os sintomas caracteristicos. Contudo, existem outras entidades clinicas com
sintomatologia idéntica e cujo diagndstico diferencial é frequentemente dificil. Também na
DM é por vezes possivel reconhecer factores causais, como uma doenga auto-imune, otos-
clerose, alergias, infecdes, distrbios metabdlicos, etc. Numa percentagem importante de
casos, estes factores ndo s&o identificados. Logo, a DM é considerada idiopética.

Os intervalos-livres s3o os periodos que medeiam entre cada episddio, sejam de vertigem
ou de agravamento da hipoacusia, acufenos e pressao aural. Estes intervalos séo diferen-
tes entre os doentes. E habitual encontrar nestas fases hipoacusia estével ou com ligeiras
flutuagdes, o mesmo sucedendo com os acufenos e a plenitude aural. Quanto aos sintomas
vestibulares, s&o a instabilidade e sensac&o de latero-pulsdo para o lado doente, as queixas
maiores. Por vezes ocorrem episodios de VPPB que é preciso distinguir da DM, os quais
implicam tratamento distinto.

Temos, portanto, na DM crises de vertigem e intervalos-livres, ambos a exigirem proce-
dimentos diferentes.

FARMACOS

S&o utilizados no tratamento medicamentoso da DM muitos farmacos, alguns dos quais sem

eficacia comprovada. Apresentamos seguidamente aqueles que estdo mais difundidos em

Portugal, e usados nas diferentes fases da DM:

e Dimenidrinato, antihistaminico anti-H1 e com ac¢do anticolinérgica. Utilizado em adultos na
dose de 50 a 100 mg/dose cada 4 horas, se necessério. Efeitos secundérios: sonoléncia.

* Metoclopramida, farmaco antidopaminérgico com potente agdo antiemética. Administra-se
em doses de 5 a 10 mg por via oral, IM ou IV, até 3 vezes/dia. Entre os efeitos secundarios
relatam-se hipotens&o, sonoléncia, reagdes extra-piramidais e perturbacdes endocrinas.
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e Sulpiride, antagonista dopaminérgico utilizado principalmente como antipsicético. Em do-
ses menores (50-100 mg, uma ou duas vezes ao dia), pode controlar os acessos incapaci-
tantes de vertigem. Xerostomia, sonoléncia, perturba¢des enddcrinas e aumento de peso
séo os principais efeitos secundarios.
Flunarizina e Cinarizina, farmacos antagonistas do Célcio, utilizados no tratamento das
vertigens da DM. A justificacdo dessa utilizagdo baseia-se na acgdo regularizadora da
entrada maciga de calcio que ocorre na HE. Entre as suas acc¢des secundérias, parti-
cularmente nas administragdes prolongadas, tém importancia relevante as perturbagdes
extra-piramidais, alteragdes psiquicas, aumento de peso, hepatotoxicidade e perturbagdes
endécrinas (como galactorreia, amenorreia, diminuicgo da libido).
Betahistina, farmaco anélogo a histamina, que deve actuar através do antagonismo dos
receptores H3, inibindo o mecanismo de feed-back e prolongando o efeito de qualquer
histamina libertada. Funciona também como fraco agonista H1. Em animais o débito san-
guineo intra-labirintico e a oxigenagao do tecido sensorial sdo aumentados pela Betahis-
tina. A dose recomendada é de 24/48 mg por dia, muitas vezes administrados de forma
continuada, durante anos. Presentemente estdo a ser utilizados, em certos centros, doses
mais elevadas (48 mg 2xdia) com melhoria dos resultados. As accdes secundérias atribu-
idas a Betahistina s&o irrelevantes, a excepgao de intolerancia gastrica.

* Tiazidas e inibidores da anidrase carbonica sao diuréticos largamente utilizados. Porém,
uma revisdo recente da Cochrane ndo encontrou evidéncia que justificasse a sua utilizagao
no tratamento de rotina da DM.

* Quanto & administragdo de corticoides por via oral ou sistémica, também n&o ha evidéncia
clinica que justifique a sua administracao, exceto, eventualmente, se a DM for secundaria
a uma doenga auto-imune. A utilizagdo de corticéides em injecdo intra-timpanica sera
abordada noutro local.

TRATAMENTO TRATAMENTO DAS CRISES
DAS CRISES As principais medidas gerais a tomar devem ser:
e Colocar o doente em repouso absoluto. Manté-lo acamado, privado de estimulos senso-
riais, até ao desaparecimento das vertigens e dos vomitos;
* Tranquiliza-lo e, se necessario, administrar um sedativo (diazepam, alprazolam);
 Administrar antiemético (dimenidrinato, metoclopramida);
* Administrar farmacos antivertiginosos, também se a severidade do quadro o justificar.

PREVENGAO DAS CRISES DA DM

Na abordagem terapéutica da DM atribui-se classicamente papel importante a privacdo de
café, sal, alcool, tabaco e stress. Mais recentemente as perturbagées do metabolismo dos glu-
cidos sdo consideradas um factor causal da HE. Porém, ndo ha evidéncia clinica séria sobre
a eficacia da restrigao de sal, ou do papel da cafeina e alcool no desencadeamento das crises.
Quanto ao stress estd descrito o seu papel no seu desencadeamento, possivelmente atra-
vés da estimulagao da glandula corticosuprarenal e do eixo hipotadlamo-hipofisério. Diminuir
o stress diario e adoptar estratégias para combaté-lo (coping) sdo recomendages a seguir.

E na prevengdo das crises de vertigem que a Betahistina deve ser administrada. Os re-
sultados satisfatérios referem-se a reducdo do nimero e intensidade das vertigens (ou ao
seu desaparecimento) e, mais raramente, dos acufenos. A hipoacUsia ndo parece sofrer
qualquer diminuigao.

Sempre que com a Betahistina os resultados ndo forem satisfatérios, podem ensaiar-se
outros procedimentos ndo-medicamentosos, como a pressoterapia (Meniett®), injeccdes
intratimpanicas de gentamicina e tratamento cirdrgico (descompressdo do saco endolin-
fatico, labirintectomia ou neurectomia do nervo vestibular, conforme os quadros), os quais
apresentam obices diferentes, como pre¢o e/ou morbilidade. Em certos casos clinicos pode
estar indicada a Reeducagao Vestibular como tratamento complementar.

Como concluséo julgamos ser da maior importancia aprofundar o rigor do diagnéstico de
DM entre as vertigens recorrentes, mesmo aquelas em que estao associadas manifestagdes
cocleares. Alguns dos insucessos do tratamento medicamentoso e o aparecimento de mani-
festacdes indesejaveis evitdveis podem dever-se a diagnosticos incorrectos.
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Procedimentos terapéuticos na doenga de Méniére
(adaptado de Maria Cruz Tapia Oca et al)

Tratamento Fase Aguda Tratamento intervalos-livres
Primeiras 48 horas 4 } Posterior a Fase Aguda

* Repouso ¢ Evitar alcool, tabaco e stress

o Evitar desidratagdo * Dieta hiposodica

* Controlo de qualquer e Informar o doente sobre possivel
efeito secundario evolugdo e opgdes terapéuticas

¢ Farmacos sedantes
vestibulares

e Tratar eventual
ansiedade

 Betahistina
 Antagonistas do Célcio?
Corticoides ? Diuréticos?

Em certos casos:

* Acompanhamento psiquiatrico
* Reeducagao vestibular

* Meniett

Eficacia do tratamento,
segundo AAO-HNS

v
nao sim
« Tratamento intratimpanico (genta, corticéides) o
. - o . Revisao
« Tratamento cirGrgico (labirintectomia, cirurgia ,
periodica

do saco, neurectomia), segundo o caso

Procedimentos terapéuticos na Doenga de Méniére (adaptado de Maria Cruz Tapia Oca et al)

31



BIBLIOGRAFIA Bibliografia
LAVINSKY L - Dismetabolopatias dos glicidios e suas repercussdes no ouvido interno, Forum da Associagao Portuguesa de Oto-
neurologia (http://www.otoneuro.pt/index.php?option=com_content&task=view&id=142&ltemid=50)
LEZIUS F, Adrion C, Mansmann U, Jahn K, Strupp M. - High-dosage betahistine dihydrochloride between 288 and 480 mg/day in
patients with severe Méniére's disease: a case series. Eur Arch Otorhinolaryngol. 2011 Aug;268(8):1237-40
STRUPP M, Hupert D, Frenzel C, Wagner J, Hahn A, Hahn K, Zingler V-C, Mansmann U, Brandt T - Long term prophylactic treat-
ment of attacks of vertigo in Méniere’s disease - comparison of high and low dosage of Betahistine in an open trial Acta otolaryn-
gologica 2008; 128: 520-524
SYED |, Aldren C - Méniére's disease (MD) is frequently over-diagnosed in both primary and secondary care. This is unfortunate
given the significant medical and social implications of such a diagnosis. Int J Clin Pract, 2012; 66(2):166-170
TOC MCT, Puchol CH, Candela FA - Tratamiento médico de la Enfermedad de Méniére, En: José Anténio Lopez Escémez, Carmelo
Morales Angulo, Nicolés Pérez Fernandez, Herminio Perez Garrigues. Enfermedad De Méniére: desde Las Ciencias Bésicas Hacia
La Medicina Clinica. Barcelona: Ponencia Oficial del LX Congreso de la Sociedad Espafiola De Otorrinolaringologia, 2009. p. 251-266
VAZ GARCIA F - Terapéutica medicamentosa da Vertigem: consideragdes gerais, Rev. da Sociedade Portuguesa de ORL, 1999;
3(37): 233-246
VAZ GARCIA F, Ramos A. - Perturbaciones Psicolégicas En La Enfermedad De Méniére. En: José Anténio Lépez Escdmez, Carmelo
Morales Angulo, Nicolas Pérez Fernandez, Herminio Perez Garrigues. Enfermedad De Méniére: desde Las Ciencias Basicas Hacia
La Medicina Clinica. Barcelona: Ponencia Oficial del LX Congreso de la Sociedad Espafiola De Otorrinolaringologia, 2009. p. 165-72

32



. Rosmaninho Seabra (Médico Especialista de Otorrinolaringologia Hospital Privado da Boavista - Porto;
Clinica de Vertigem e Zumbido - Gaia)

INTRODUGAO Introdugéo
A administragdo intratimpanica de farmacos tem sido utilizada fundamentalmente para tra-
tamento dos acufenos e na doenga de Méniere. As primeiras utilizagdes sistematicas foram
feitas por Sakata em 1982 utilizando a instilagdo de dexametasona no ouvido meédio para
tratamento dos acufenos.

A base desta técnica é a instilagdo de medicagao através da membrana timpanica no ouvido
médio, promovendo a entrada da substancia para o ouvido interno através da janela redon-
da. Desta forma, administramos a droga no ouvido interno, evitando os efeitos sistémicos
proprios da administragao “per os”.

TECNICAS Técnica e Método
E METODOS A forma de administragdo intratimpanica da droga depende basicamente de trés técnicas.
1. O microcateter da janela redonda (IntraEar Inc)
2. O Microwick de Silverstein
3. Alinjegdo directa

—

Esrra
Eurp ™

-

FIG. 1
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1. O microcateter da janela redonda (Fig 1 - IntraEar Inc) - técnica desenvolvida por Silvers-
tein - utiliza um microcateter com uma extremidade em botdo desenhada especialmente
para ser introduzida no nicho da janela redonda.

A droga é injectada no sistema através de uma bomba infusora que permite a monitorizagao
exacta da quantidade do farmaco administrado.

Este sistema, para ser colocado, necessita da realizagdo de uma intervencgao cirlrgica que
consiste numa timpanotomia, elevando o retalho timpanomeatal de forma a permitir a intro-
dugdo do microcateter no nicho da janela redonda. Durante a realizagdo desta intervencéo
devemos observar a localizagdo da janela redonda, verificando se ha alguma falsa membra-
na ou outro obstaculo que impeca a boa comunicag&o entre o botdo do sistema irrigador e a
membrana da janela redonda e caso assim seja, desfazer esse obstéaculo. Esta técnica tem
a grande vantagem de ser a Unica a permitir isto. Como grande desvantagem apontamos o
facto de ser um método invasivo que necessita recurso a uma intervencao cirdrgica (Fig 2).

(adaptado de IntraEar Inc)

FIG. 2

2. Outra técnica utilizada consiste na colocagdo de
um “Microwick” através de um tubo de ventilacdo
transtimpanico (TVT) que contacta a janela redonda
através da sua extremidade colocada dentro do ou-
vido médio (Fig 3).

FIG. 3

Assim, colocando umas gotas do farmaco a administrar no canal auditivo externo (CAE)
o microwick fica embebido por esse produto o qual, por osmose, se distribui também a
extremidade interna e assim contacta directamente com a janela redonda. A dificuldade da
técnica reside na incerteza de localizagdo do microwick que colocado no promontério ndo
d& a garntia de contactar com a janela redonda.

3. A forma mais simples de administragdo do farmaco no ouvido médio / janela redonda
consiste na injegéo directa da droga através de membrana timpénica com uma seringa de
tuberculina e uma agulha fina - por forma a rasgar o minimo a membrana - e comprida
- por forma a permitir a execugdo da técnica sob microscépio e com visdo directa. Nés
utilizamos um cateter de 22 gauge com 24 cm de comprimento (Fig 4).
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A INJEGAO
INTRATIMPANICA

CORTICOIDES

FIG. 4

A injegao é feita com o doente em decuUbito dorsal e com a cabeca inclinada cerca de 30°
para o lado oposto ao ouvido a injetar. Apds a inje¢ao o doente conserva essa posigao du-
rante cerca de 45 minutos.

A INJEGAO INTRATIMPANICA NA DOENGA DE MENIERE

A administragédo de drogas intratimpanicas tem sido utilizada na doenga de Méniére com

dois objectivos principais:

1. a tentativa de influenciar o desenvolvimento da doenga actuando na presumivel etiologia,
inflamatdria e auto-imune, mediante a utilizagéo de corticdides - dexametasona e predni-
solona, basicamente

2. a supressdo da actividade do labirinto doente, destruindo-o através da utilizagdo de uma
substéncia reconhecidamente ototdxica, escolhendo de preferéncia uma droga com forte
actividade vestibulotdxica e reduzida, idealmente nula, actividade cocleotéxica. A droga
mais utilizada com este objectivo é a gentamicina.

CORTICOIDES
Além da doenga de Méniére a instilagdo local de corticdides no ouvido médio € uma pratica
utilizada também nos acufenos, surdez subita e hipoacusia auto-imune.

O mecanismo de acgdo dos corticoides na doenga de Méniére baseia-se na sua actividade
enguanto agentes que diminuem a resposta inflamatéria tendo ainda um efeito modulador
da ATP-ase da bomba Na/K da estria vascular diminuindo assim teéricamente o excesso de
produgado de endolinfa que esta na base do desenvolvimento da doenga.

Uma vantagem adicional do uso dos corticoides intratimpanicos baseia-se no facto de as
concentragdes dos corticoides no liquido endolinfatico serem maiores quando administra-
dos por via intratimpanica em relagdo ao uso sistémico. A administragao simultanea (intra-
timpanica e sistémica) maximiza o efeito, pois associa este aumento de concentragéo no
liguido endolinfatico com a maior concentragdo conseguida pelo uso sistémico a nivel da
parede da coclea.

O protocolo de administragdo que preconizamos € uma inje¢do por semana durante quatro
semanas seguidas.
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GENTAMICINA GENTAMICINA
A administrag&o intratimpéanica de gentamicina baseia-se na presungéo de que sendo a
doenca de Méniére uma doenga recorrente cujos atagues sdo muitas vezes extremamen-
te frequentes e incapacitantes e tem por base um acidente que depende da actividade do
proprio labirinto, destruindo completamente esse labirinto as crises deixariam de existir.

Assim, as indicagdes para esta terapia seriam a doenga de Méniere com crises incapacitan-
tes de vertigem e sem resposta ao tratamento médico usual. Naturalmente que esta terapia
ndo tem qualquer efeito benéfico na hipoacusia e acufenos, outros sintomas desta patologia.

Como contra-indicagdes a este tratamento alguns autores apontam a doenca de Méniére
bilateral, hipoacusia no outro ouvido, hipofungéo vestibular no outro ouvido.

O mecanismo de acgado proposto seria actividade da gentamicina na destruigéo do glico-
calix que rodeia as células ciliadas, a desintegragao da membrana mitocondrial das células
ciliadas e, principalmente a destruico das células escuras (dark cells).

O protocolo de administragdo mais utilizado é a injecdo semanal por duas a quatro se-
manas. Este tratamento deve ser monitorizado com audiogramas seriados de forma a
identificar qualquer quebra de audig&do na sua fase inicial 0 que podera ser motivo para a
suspensdo do tratamento.
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INTRODUGAO

INDICAGOES

Pedro Escada (Diretor do Servico de Otorrinolaringologia do Hospital de Egas Moniz, Lisboa; Professor Auxiliar
Convidado de Otorrinolaringologia da Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa;
Mestre em Audiologia pela Universidade Nova de Lisboa e Universidade do Kansas, EUA; Responsavel
pela Unidade Funcional de Audiologia e Otoneurologia do Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental; Responséavel pela Unidade Funcional de Otoneurocirurgia e Cirurgia da Base do Crénio
do Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental; Membro da Comiss&o de Otologia e
Cirurgia da Base do Cranio da Sociedade Portuguesa de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial)

Introdugao

Excluindo-se a labirintectomia quimica, e particularmente entre nés, o tratamento cirirgico
teve sempre uma importancia residual no conjunto de todas as formas de tratamento dos
doentes com vertigem em geral e com doenga de Méniere em particular.

Para esse facto tem concorrido a dificuldade técnica ou o caracter invasivo de algumas das
técnicas, a inexisténcia de evidéncia segura a favor de alguns dos tratamentos cirlrrgicos e
a experiéncia limitada ou a reserva relativa a cirurgia da generalidade dos médicos que se-
guem ou participam na decisdo terapéutica dos doentes com vertigem crénica e intratavel.

A melhoria significativa na qualidade do tratamento médico e da reabilitagdo da vertigem
crénica também tem contribuido para reduzir o nimero de doentes com vertigem candida-
tos ao tratamento cirdrgico.

A possibilidade de aceder a todos os tipos de tratamento cirdrgico da vertigem e de selecio-
nar o melhor tipo de tratamento em fungéo de cada situagao clinica e da opgao informada
do doente implica a existéncia de centros com competéncia e experiéncia na cirurgia mais
avangada do osso temporal e nos quais haja uma colaboragao efetiva entre cirurgides oto-
lbgicos e neurocirurgides.

Atualmente esses centros ja existem e estdo motivados para iniciar uma atividade que é ja
histérica noutros paises, pelo que existem todas as condigdes para que se desenvolva uma
colaboragdo efetiva entre a otoneurologia médica e a otoneurologia cirtrgica. A Associagado
Portuguesa de Otoneurologia teve a iniciativa de incluir no seu programa cientifico o tema
do tratamento cirdrgico da doenga de Méniére, ndo sé para revisitar o assunto em termos
genéricos, mas sobretudo para abrir as portas para o desenvolvimento desta competéncia
em Portugal e a credibilizagao desta atividade entre os otoneurologistas.

O objetivo da apresentagdo € o de fazer uma revisdo das indicagdes e das técnicas cirlrgicas
que estdo atualmente disponiveis para o tratamento da doenga de Méniére e projetar o desen-
volvimento desta competéncia sob o patrocinio da Associagao Portuguesa de Otoneurologia.

Indicagdes

Os doentes com doenga de Méniére devem ser seguidos em consulta de otorrinolaringo-
logia' e, nos casos mais sintométicos ou de resposta mais dificil ao tratamento devem ser
seguidos em consulta de otoneurologia, onde um diagndstico preciso quando a lateralidade??
e um estadiamento preciso da doenga‘ devem ser realizados, de forma a estandardizar os
resultados da terapéutica. O tratamento cirlrgico da doenga esté reservado aos casos mi-
noritarios de doentes com sintomas incapacitantes apesar do tratamento médico maximo®.
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Labirintectomia quimica

Atualmente a labirintectomia quimica é a forma de tratamento “cirdrgico” da doenca de Mé-
niere mais utilizada, quer por ser minimamente invasiva, quer por ser barata, quer por ser
um procedimento fécil de realizar em regime de ambulatério sem anestesia geral. A labirin-
tectomia quimica com gentamicina nao faz parte do topico deste trabalho. Todavia, como é
muitas vezes descrita como uma forma de tratamento cirdrgico, serdo mencionados, se forma
suméria, alguns aspetos relacionados com esta forma de tratamento da doenga de Méniere.

Muitos trabalhos publicados, mesmo de unidades de vertigem de Portugal, reportam valores
muito elevados, cerca de 90%, no controle das crises de vertigem com a gentamicina intra-
timpanica®. As revisdes sisteméticas mais exigentes que foram realizadas sobre o assunto
confirmam a eficécia elevada da gentamicina intratimpanica, mas colocam algumas reser-
vas sobre a magnitude do beneficio deste tratamento comparativamente com o tratamento
médico isolado ou o placebo’. Por outro lado, as meta-anélises que foram realizadas sobre
o0 impacto da gentamicina intratimpanica na deterioracdo da audigdo demonstram que esse
efeito pode ser importante, dependendo do método e esquema de administracéo®.

Existem estudos que explicam os casos de insucesso da gentamicina intratimpanica com
base em variagdes na paténcia do nicho da janela redonda: em 25% dos ouvidos o nicho da
janela redonda esté& parcialmente obliterado por uma falsa membrana e em 5% dos ouvidos
0 nicho da janela redonda esté4 totalmente obliterado por uma falsa membrana, o que limi-
taria ou impediria o acesso do farmaco a verdadeira membrana, e a consequente difuséo
para o ouvido interno®®.

A maior parte dos médicos com experiéncia na administragao de gentamicina intratimpanica
tem uma opinido favoréavel sobre a eficacia do procedimento e sobre o risco possivel, mas
limitado, de perda de audigao.

A administracdo de corticéides (dexametasona) intratimpanicos também tem sido utilizada
para o tratamento das crises de vertigem da doenca de Méniére, mas os resultados s&o
inferiores e menos consistentes do que os resultados da gentamicina™?,

TRATAMENTOS Tratamentos cirargicos da doenga de Méniére
CIRURGICOS Os tratamentos cirdrgicos da doenca de Méniéere estdo enumerados no Quadro 1.

QUADRO 1 - Tratamentos cirtrgicos da doen¢a de Méniére
Neurectomia vestibular
Labirintectomia cirlrgica
Saculotomia e cocleosaculotomia
Descompressao e shunt do saco endolinfatico
Miringotomia com tubo de ventilagdo
Tenotomia dos musculos intratimpanicos
Ocluséo dos 3 canais semicirculares

Proposta cirlrgica sem procedimento

Neurectomia vestibular:

E considerado um tratamento ablativo, na medida em que elimina o input de toda a fungao
vestibular existente no ouvido afetado, mas é ao mesmo tempo uma técnica que se dirige
a preservagao da audigdo. A melhor indicag&o para a neurectomia vestibular é a do doente
com doenga de Méniére renitente ao tratamento médico e com audigdo normal ou préxima
do normal.

As vias de acesso cirlrgico possiveis sdo 3: a via retrosigmoideia ou suboccipital; a via re-
trolabirintica (ou retrolabirintica-présigmoideia) e a via da fossa média (Quadro 2).
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QUADRO 2 - Vias de acesso para a neurectomia vestibular

Designagao Competéncia cirdrgica

Via retrosigmoideia Neurocirurgia
Via retrolabirintica-présigmoideia Otorrinolaringologia + Neurocirurgia
Via da fossa média Neurocirurgia + Otorrinolaringologia

Os resultados de todas as 3 vias de acesso na resolucdo das crises de vertigem s&o consi-
derados bons (85-100%]®.

A via retrosigmoideia &€ uma via neurocirlrgica, pois inclui uma craniotomia occipital, a
abertura da dura-méater da fossa posterior e 0 acesso e a exposi¢ado intradurais da cisterna
do angulo ponto-cerebeloso. Pode ser realizada exclusivamente por um neurocirurgido.

A via retrolabirintica-présigmoideia é uma via transmastoideia de acesso ao angulo ponto-
cerebeloso e por isso implica a colaboracdo entre um neurocirurgido e um cirurgiao otolé-
gico com experiéncia em cirurgia avangada do osso temporal. O acesso a fossa posterior é
feito apbs a mastoidectomia, entre o labirinto e o seio sigmoide. A abertura da dura-méter
deve poupar o saco endolinfatico. E igualmente uma via intradural mas minimiza o afasta-
mento do cerebelo, necessario na via descrita anteriormente. Ambas as vias sdo considera-
das com mais riscos, mais caras e com tempo de recuperagao mais prolongado™.

A via da fossa média é uma via que implica uma craniotomia e portanto a colaboragao de um
neurocirurgido. Todavia, deve mencionar-se que é uma via extradural, com menor potencial
para complicagdes do espaco subaracnoideu, tais como hemorragia ou infecdes (meningi-
te)”®. As complicagdes mais significativas desta via ocorrem, todavia, cada uma, em apenas
cerca de 1% dos casos e sdo a paralisia facial permanente, a cofose e a fistula de liquido
cefalo-raquidiano®.

Em Portugal, tanto quanto & do nosso conhecimento, a experiéncia cirlrgica da utilizagdo
destas vias de abordagem para o tratamento da doenca de Méniere é nula, apesar da via
retrosigmoideia ser frequentemente realizada por muitos neurocirurgides para a exérese
de lesdes da fossa posterior e de haver experiéncia na utilizacdo da via da fossa média, no
Hospital de Egas Moniz, para o tratamento de tumores do canal auditivo interno e para a
descompress&o da primeira por¢ao (labirintica) do nervo facial™®.

Labirintectomia cirargica:

E igualmente considerado um tratamento ablativo, na medida em que pretende eliminar todo
o epitélio sensorial vestibular existente no ouvido afetado, mas, ao contrario da neurectomia,
sacrifica a audicdo residual existente. A melhor indicagao para a neurectomia vestibular é
a do doente com doenga de Méniere renitente ao tratamento médico, sem audigdo ou com
audicao residual minima™.

As vias de acesso cirrgico possiveis sao duas (Quadro 3).

QUADRO 3 - Vias de acesso para a labirintectomia cirdrgica
Via transcanalar

Via transmastoideia

A via transcanalar é uma via otorrinolaringologica classica. Inicia-se pela elevagao do reta-
lho meatotimpanal até a exposicdo da janela oval e da janela redonda. O estribo é removido
para expor o vestibulo. Pode-se unir a janela oval a janela redonda ou remover mais exten-
samente o promontério, como um drill, para aumentar a quantidade de labirinto membra-
noso que é removido: saculo, utriculo e ampola do canal semicircular posterior. O epitélio
sensorial do canal semicircular externo e do canal semicircular superior ndo é removido,
razao pela qual é recomendéavel a colocagdo, no vestibulo, de esponja de gelatina com um
antibidtico aminoglicosideo para completar a ablagdo vestibular®.
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A via transmastoideia & uma via transmastoideia classica com labirintectomia posterior, tal
como se faz na via translabirintica, com a diferenga que para a labirintectomia o vestibulo e
o limen dos 3 canais semicirculares é exposto no sentido de se remover de todo o labirinto
membranoso, mas nao se expde a dura-méter do canal auditivo interno nem da fossa pos-
terior. Ambas as vias ndo necessitam de obliteracdo da cavidade cirlrgica e tém excelentes
resultados, proximos dos 100% de controle da vertigem episddica”, com um nimero muito
limitado de complicagdes™?®.

Ambas as técnicas sdo realizaveis por cirurgides otolégicos com alguma experiéncia na
cirurgia mais avancada do osso temporal mas também, tanto quanto é do nosso conheci-
mento, nunca foram praticadas em Portugal.

Saculotomia e cocleosaculotomia:
Tém apenas interesse histérico, mas revelam o conhecimento que se tinha da fisiopatologia
da doenga. Ambos eram realizados por via transcanalar, apos timpanotomia.

A saculotomia foi descrita por Fick em 1964%. Na operacao era introduzido, através da plati-
na, um pico fino e agugado, com o propésito de perfurar o saculo dilatado e aliviar a hidrop-
sia. Mais tarde, Cody desenvolveu outra técnica na qual introduzia, de forma permanente,
a parte pontiaguda de uma pequena tacha (pionés) com 1,5 a 1.9 de comprimento, através
da platina. O racional para a técnica era o seguinte: quando a doenga causava a dilatagdo
do labirinto membranoso, o saculo fazia pressado na extremidade pontiaguda da tacha e
perfurava-a repetidamente, aliviando a press&o e os sintomas nos sucessivos episodios?.

A cocleosaculotomia também teve 2 variantes: o shunt otico-peridtico de House? e a co-
cleosaculotomia de Schuknecht?® Em ambas o procedimento consistia na perfuracéo da
membrana basilar através da membrana da janela redonda. Na operagéo concebida por
House era introduzido um pequeno tubo de forma permenente, enquanto que na operacao
concebida por Schuknecht era apenas utilizado um gancho metélico.

As técnicas deixaram de ser usadas porque o alivio da vertigem era limitado e em muitos
dos casos nao preservavam a audigao?.

Descompressao do saco endolinfatico:

A descompressdo do saco endolinfatico foi desenvolvida por Portmann hé 85 anos® e é
conceptualmente uma técnica interessante, pois baseia-se na interrupgao da fisiopatologia
da doenga. E considerado um tratamento ndo ablativo, na medida em preserva a fungao
vestibular e &€ ao mesmo tempo uma técnica que se dirige a preservagao da audi¢&o.

A perspectiva da interrupcao da histéria natural da doenga com preservagao da fungdo vestibular
é interessante, pois nas técnicas ablativas a melhoria clinica d&-se pela compensacéo central apos
desaferentacdo vestibular, mas existem muitas evidéncias de que nem sempre a recuperagao
completa pelo mecanismo da compensagdo central apés uma cirurgia ablativa se concretiza®?.

A descompressao do saco endolinfatico & das operagdes para o tratamento da doenga de
Méniere mais controversas. Um dos argumentos mais fortes para o estabelecimento das
dlvidas sobre a eficécia da técnica baseou-se no trabalho de Thomsen de 1981, que demons-
trou 6timos resultados no alivio dos doentes em ambos os grupos tratados no seu estudo:
doentes submetidos a descompressao do saco endolinfatico e doentes submetidos a mas-
toidectomia sem abertura do saco endolinfatico?. Para os detratores a priori desta técnica
cirtrgica, o estudo tem sido utilizado, com pouca verdade cientifica, como um argumento
para limitar o efeito da operacdo ao simples efeito placebo. Esta posi¢do ndo é correta, por
varias razdes: em primeiro lugar, a mastoidectomia ndo pode ser vista como uma verdadeira
“sham operation”, pois nas mastoidectomias realizadas, o saco endolinfatico foi exposto, e
portanto modificado. Em segundo lugar, o estudo original foi resubmetido a anélises estatis-
ticas metodologicamente mais corretas, que demonstraram um efeito positivo da descom-
pressdo do saco endolinfatico comparativamente com o grupo de controle?. Por Ultimo, as
revisdes sisteméticas mais recentes sobre o assunto, excluem o risco de deterioragao da
audicdo como um efeito importante apés uma descompressdo do saco endolinfatico®.
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Por todas as razdes mencionadas, a descompresséo do saco endolinfatico pode ser conside-
rada como o tratamento cirdrgico inicial preferivel, nos casos de doenga de Méniére renitente
ao tratamento médico e com audi¢ao normal ou proxima do normal, em alternativa a um trata-
mento ablativo (quer cirrgico, quer quimico). Os resultados obtidos com a técnica na melhoria
da vertigem situam-se de 50 a 80%*". A descompress&o do saco endolinfético realiza-se por
via transmastoideia. Inicia-se pela mastoidectomia completa. Apesar de ser uma operagao que
pode ser considerada simples, deve ser realizada por cirurgides otolégicos com experiéncia
na cirurgia avangada do osso temporal, que sejam capazes de identificar a linha azul do canal
semicircular posterior e o nervo facial, expor o seio sigmdide e a dura-mater da fossa poste-
rior e identificar corretamente os limites do saco endolinfatico. Existem variantes frequentes
da posicao do saco endolinfatico relativamente a dura-mater da fossa posterior, que o cirur-
gido tem que saber reconhecer e identificar. Por outro lado o cirurgido tem que ser capaz de
controlar uma hemorragia venosa proveniente da laceracéo acidental do seio sigmdéide ou do
golfo da jugular ou reparar uma laceracdo da dura-mater na proximidade do saco, incidentes
que podem ser considerados menores e sem consequéncias se forem resolvidos imediata-
mente e se ndo comprometerem o resultado da operagao. A utilizacdo da monitorizagao intra-
operatéria do nervo facial ndo é obrigatoria, mas é desejavel.

O procedimento a realizar no saco endolinfatico pode variar, desde a simples descompres-
sdo e abertura do saco para a cavidade mastoideia até a colocagao de shunt endolinfatico-
mastoideu ou endolinfético-subaracnoideu.

A descompressao do saco endolinfatico ja foi realizada no Hospital de Egas Moniz em
alguns doentes. A indicagado foi a mencionada anteriormente. A técnica utilizada foi a da co-
locag&o de um endolinfatico-mastoideu. Nao houve complicacdes. Os doentes melhoraram.
Um deles teve um agravamento ap6s 2 anos tendo depois sido controlado com a gentami-
cina intratimpanica, mas com agravamento da perda auditiva apés este Ultimo tratamento.

Outros tratamentos cirdrgicos:

Serdo mencionados sé por curiosidade.

A colocagao de um tubo de ventilagdo em doentes com doencga de Méniére foi utilizada como
controle num estudo destinado a avaliar a eficacia da descompressao do saco endolinfatico.

Os doentes melhoraram?.

A tenotomia dos mUsculos timpanicos demonstrou resultados favoraveis em estudos que
merecem ser divulgados e avaliados, devido a simplicidade da técnica®.

A oclus&o dos 3 canais semicirculares, realizada por via transmastoideia, foi realizada em 3
doentes apbs o insucesso da descompress&o do saco endolinfatico, com bons resultados®.

Kerr demonstrou que a simples indicagdo cirirgica (a proposta cirGrgica transmitida aos
doentes) também fez reduzir o nimero de crises de vertigem em alguns doentes®.

41



BIBLIOGRAFIA Bibliografia
1. Araujo P, Escada P. Vertigem na urgéncia. Em: Madeira_da_Silva J, Ed. Urgéncias em Otorrinolaringologia. Lisboa: Laboratoérios
Atral-Cipan; 2006:161-73.
2. Aratjo P. Potenciais miogénicos vestibulares evocados. Em: Reis JL, Ed. Vertigem. Do diagndstico a reabilitagdo. Vol 2. Lisboa:
Servier Portugal; 2006:217-27.
3. Escada P, Reis JL. Electrococleografia. Em: Reis JL, Ed. Surdez. Diagnostico e reabilitagdo. Vol 1. Lisboa: Servier Portugal;
2002:157-76.
4. Pearson BW, Brackmann DE. Committee on Hearing and Equilibrium guidelines for reporting treatment results in Meniere's
disease. Otolaryngol Head Neck Surg. 1985;93(5):579-81.
5. Garcia FV. Vertigem. Casos exemplares. Lisboa: Associagado Portuguesa de otoneurologia e Solvay Farma; 2009.
6. Garcia CS, Simoes Paco JCL, Carmo DO, Estibeiro H. P138: Treatment of Imbalance Post-Gentamicin. Otolaryngology -- Head
and Neck Surgery. 2006;135(2 suppl):P258.
7. Anderson C, Carey JP. Intratympanic gentamicin: impact on vestibular complaints. Em: Shin JJ, Hartnick CJ, Randolph GW, Eds.
Evidence-based otolaryngology. New York: Springer; 2008:325-7.
8. Chia SH, Gamst AC, Anderson JP, Harris JP. Intratympanic gentamicin therapy for Meniere's disease: a meta-analysis. Otol
Neurotol. 2004;25(4):544-52.
9. Penha R, Escada P. Round-window anatomical considerations in intratympanic drug therapy for inner-ear diseases. The
international tinnitus journal. 2005;11(1):31-3.
10. Penha R, Escada P. Interrelations between the middle and inner ear in otitis media. The international tinnitus journal. 2003;9(2):87-91.
11. Casani AP, Piaggi P, Cerchiai N, Seccia V, Franceschini SS, Dallan I. Intratympanic treatment of intractable unilateral Meniere
disease: gentamicin or dexamethasone? A randomized controlled trial. Otolaryngol Head Neck Surg. 2012;146(3):430-7.
12. Phillips JS, Westerberg B. Intratympanic steroids for Meniere's disease or syndrome. Cochrane Database Syst Rev.
2011(7):CD008514.
13. Albera R, Canale A, Parandero F, Ducati A, Lanotte M. Surgical indication in Meniere's disease therapy: clinical and epidemiological
aspects. Eur Arch Otorhinolaryngol. 2011;268(7):967-72.
14. Kutz W, Slattery WH. Surgical labyrinthectomy versus other procedures: chance of decreased vestibular complaints. Em: Shin
JJ, Hartnick CJ, Randolph GW, Eds. Evidence-based otolaryngology. New York: Springer; 2008:325-7.
15. Gacek RR. Ear surgery. New York: Springer; 2008.
16. de Diego JI, Prim MP, Melcon E, de Sarria MJ, Gavilan J. [Result of middle fossa vestibular neurectomy in Meniere's disease].
Acta Otorrinolaringol Esp. 2001;52(4):283-6.
17. Escada P, Capucho C, Silva JM, Ruah CB, Vital JP, Penha RS. Cavernous haemangioma of the facial nerve. The Journal of
laryngology and otology. 1997;111(9):858-61.
18. Marques LMS, Pimentel JC, Escada PA, Neto D'Almeida G. Late Surgical Decompression of Facial Nerve in Bell's Palsy: A Case
Report. J Neurol Surg B. 2012;73(S 02):A516.
19. Telian SA, Wiet RM. Surgical management of vertigo that is otologic in origin. Em: Jacobson GP, Shepard NT, Eds. Balance
function assessment and management. San Diego: Plural Publishing; 2008:2479-497.
20. Fick IA. Decompression of the labyrinth. Arch Otolaryngol. 1964;79:447-56.
21. Cody DT, Simonton KM, Hallberg OE. Automatic repetitive decompression of the saccule in endolymphatic hydrops (tack
operation). Preliminary report. Laryngoscope. 1967;77(8):1480-501.
22. House WF. Meniere's disease: management and theory. Otolaryngol Clin North Am. 1975;8(2):515-35.
23. Schuknecht HF. Cochleosacculotomy for Meniere's disease: theory, technique and results. Laryngoscope. 1982;92(8 Pt 1):853-8.
24. Dickins JR, Graham SS. Surgical treatment of peripheral vestibular disorders. Em: Glasscock ME, Gulya AJ, Eds. Glasscock-
Shambaugh surgery of the ear. Hamilton, Ontario: BC Decker Inc; 2003:547-75.
25. Portmann G. The Saccus Endolymphaticus and an Operation for Draining for the Relief of Vertigo. Proc R Soc Med.
1927,20(12):1862-7.
26. Katsarkas A, Segal BN. Unilateral loss of peripheral vestibular function in patients: degree of compensation and factors causing
decompensation. Otolaryngol Head Neck Surg. 1988;98(1):45-7.
27. Herdman SJ, Whitney SL. Interventions for the patient with vestibular hypofunction. Em: Herdman SJ, Ed. Vestibular rehabilitation.
3rd ed. Philadelphia: F.A. Davis Company; 2007:309-37.
28. Thomsen J, Bretlau P, Tos M, Johnsen NJ. Placebo effect in surgery for Meniere's disease. A double-blind, placebo-controlled
study on endolymphatic sac shunt surgery. Arch Otolaryngol. 1981,107(5):271-7.
29. Welling DB, Nagaraja HN. Endolymphatic mastoid shunt: a reevaluation of efficacy. Otolaryngol Head Neck Surg. 2000;122(3):340-5.
30. Kutz W, Slattery WH. Endolymphatic shunt surgery versus “sham” surgery or medical therapy: impact on audiometry. Em: Shin
JJ, Hartnick CJ, Randolph GW, Eds. Evidence-based otolaryngology. New York: Springer; 2008:342-3.
31. Convert C, Franco-Vidal V, Bebear JP, Darrouzet V. Outcome-based assessment of endolymphatic sac decompression for
Meniere's disease using the Meniere's disease outcome questionnaire: a review of 90 patients. Otol Neurotol. 2006,27(5):687-96.
32. Thomsen J, Bonding P, Becker B, Stage J, Tos M. The non-specific effect of endolymphatic sac surgery in treatment of
Meniere's disease: a prospective, randomized controlled study comparing “classic” endolymphatic sac surgery with the insertion
of a ventilating tube in the tympanic membrane. Acta Otolaryngol. 1998;118(6):769-73.
33. Loader B, Beicht D, Hamzavi JS, Franz P. Tenotomy of the middle ear muscles causes a dramatic reduction in vertigo attacks
and improves audiological function in definite Meniere's disease. Acta Otolaryngol. 2012;132(5):491-7.
34.Yin S, Chen Z, Yu D, Wu Y, Shi H, Zhou H, Wang J. Triple semicircular canal occlusion for the treatment of Meniere's disease.
Acta Otolaryngol. 2008;128(7):739-43.
35. Kerr AG, Toner JG. A new approach to surgery for Meniere's disease: talking about surgery. Clin Otolaryngol Allied Sci.
1998;23(3):263-4.

42



NOTAS

43



NOTAS

44



NOTAS

45



NOTAS

46



NOTAS

47



O conteldo desta publicagdo é da inteira responsabilidade dos seus autores.

Abbott Laboratoérios, Lda.

Estrada de Alfragide, 67 Alfrapark - Edificio D

2610-008 Amadora | telef. 214 727 100 | fax. 214 714 482
Contribuinte e Matricula na Conservatéria do Reg. Com. da Amadora
n.°500 006 148 | Capital Social 7.386.850€

Abbott

A Promise for Life



