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Resumo

A Doenca de Méniere (DM) ¢é idiopética e caracteriza-se por crises vertiginosas, perda
auditiva neurosensorial, acufenos e sensacdo de pressdo auricular. Todos os doentes
apresentam uma hidropsia endolinfatica (HE) criptogénica, mas assume-se que outros
fatores (vasculares e/ou imunolégicos e/ou infecciosos) sdo necessarios para despoletar
os sintomas. Quando a etiologia da HE é conhecida, fala-se de Sindrome de Méniére
(SM). O diagnostico da DM é clinico e de exclusdo, de acordo com os critérios da
American Academy of Otolaryngology — Head and Neck Surgery (AAO-HNS). O
tratamento inicial consiste num estilo de vida adequado e numa terapéutica
farmacoldgica. Cerca de 10% dos doentes sdo refratarios a terapia primaria, tendo
indicacdo para intervencdo cirirgica. A evolucdo natural da doenca cursa com uma
perda auditiva crescente e uma diminuicdo progressiva dos sintomas vestibulares. As
diferentes terapias mostram-se eficazes no controlo destes Ultimos e parecem ter pouca
influéncia sobre os primeiros.

Palavras-chave: Doenca de Méniere, hidropsia endolinfatica, vertigens, perda auditiva.

Abstract

Me¢éniere’s disease (MD) is an idiopathic condition that causes vertigo attacks,
sensorineural hearing loss, tinnitus and a sensation of aural fullness. Every patient
presents with a cryptogenic endolymphatic hydrops (EH), but it is assumed that other
factors (vascular and/or immunological and/or infectious) will trigger the symptoms.
When the etiology of the EH is known, it is designated as Méniere’s Syndrom (MS).
The diagnose of MD is clinical and of exclusion, according to the criteria of the

American Academy of Otolaryngology — Head and Neck Surgery (AAO-HNS). The



initial treatment consists in lifestyle adjustments and in a pharmacological therapy. 10%
of the patients will not respond to these first measures and they are therefore candidats
to a surgical procedure. The natural evolution of the disease leads to an increasing
hipoacusia and a progressive decline of the vestibular symptoms. The different
treatments seem to be effective in the control of these last ones and have a little
influence on the first ones.

Keywords: Méniére’s disease, endolymphatic hydrops, vertigo, hearing loss



Introducao

Em 1861, Prosper Méniére (figura 1), um fisiologista francés,
descreveu uma sindrome consistindo em acufenos, hipoacusia e
ataques vertiginosos [1]. Marcha incerta e queda, nalseas,
vomitos e sincope podiam também estar associados. (Sabe-se

hoje, que as patologias vestibulares ndo provocam sincope).

Cerca de 80 anos mais tarde, foi relatado que os pacientes Figura 1 Prosper
Méniére
apresentavam uma anormalidade no osso temporal, possivel de
detetar com uma andlise post mortem, nomeadamente, uma hidropsia endolinfatica (HE)
[2, 3]. Com a descoberta de um marcador histologico, o conjunto de queixas passou a
ser designado de Doenga de Méniere (DM).
A DM refere-se a apresentacdo dos sintomas caracteristicos com uma etiologia
idiopatica. As 3 principais queixas referidas por Méniére, junta-se uma quarta, a
sensacdo de pressdo auricular [4]. A etiopatogenia ndo é completamente compreendida
e, embora se admita que a HE esta sempre presente nos doentes, ndo se sabe como surge
e muitas pessoas com sinais de HE na analise post mortem, nunca apresentaram
sintomas em vida. Fatores adicionais, que puderam ser vasculares, imunologicos,
metabolicos ou infecciosos despoletaram os sintomas [5, 6]. Quando a causa da HE ¢é
conhecida, fala-se, atualmente, em Sindrome de Méniere (SM) [7].
O diagnostico da patologia é de exclusdo, ndo havendo um exame Gold Standart. As
guidelines mais seguidas para realizar o diagndstico sdo as publicadas em 1995, pela
American Academy of Otolaryngology — Head and Neck Surgery (AAO-HNS). Estas

baseiam-se na clinica do paciente e na documentacdo da perda auditiva, através de uma

audiometria tonal (a vocal pode também ser utilizada) [4].



O tratamento da DM comeca pela combinacéo de alteragbes do estilo de vida e uma
terapia medicamentosa, que permitem o controlo da doenga em mais de 90% dos casos.
Aos restantes pacientes podem ser oferecidos diferentes procedimentos cirurgicos. Se
necessaria, a reabilitacdo vestibular pode trazer melhorias do equilibrio. Quando o grau
de hipoacusia o justifique, os doentes sdo candidatos a receber proteses auditivas [8].

A doenca é crénica e embora 0s pacientes possam, geralmente, levar a cabo as
activadades diéarias normais, 0os ataques vertiginosos sdo em regra incapacitantes,
obrigando ao repouso absoluto. Indepentemente do maior ou menor sucesso dos
tratamentos, a doenca tende a estabilizar em alguns anos, com uma diminuicdo
progressiva das crises vestibulares e uma crescente perda auditiva, que ndo regride e

pode ser profunda [8, 9].



Objetivos e métodos

Este texto pretende ser uma reviséo do estado de arte da DM, abordando-se os pontos de
interesse do ponto de vista médico: a epidemioloiga, a fisiopatologia, a clinica, o
diagndstico diferencial (DD), o diagndstico e o tratamento.

A pesquisa da literatura abrangeu o periodo compreendido entre Agosto de 2012 e
Agosto de 2013. Outras revisdes foram ainda requisitadas, publicadas fora deste periodo
de tempo, de forma a ser possivel, uma completa explanacdo dos aspetos inerentes a
DM.

As revisOes selecionadas foram obtidas nas bases de dados: PubMed; EMBASE;
Google; the Cochrane Central Register of Controlled Trials (CENTRAL).

A pesquisa foi feita com os termos: ,,Meniere’s Disease e ,,Meniere’s Syndrome*. Os

motores de busca estabeleceram as diferentes combinagdes automaticamente.



Epidemiologia

Os dados epidemioldgicos disponiveis sobre a DM sdo contraditorios. A explicacdo
pode estar, em parte, numa variabilidade da incidéncia da doenca entre diferentes
grupos populacionais, mas a forma como os diferentes estudos sobre o assunto foram
conduzidos, ndo deve ser desprezada. O uso de diferentes critérios de diagndstico, o
dispar tempo de follow-up das investiga¢des, a forma como a recolha de dados ¢ feita,
por vezes, com recurso a inquéritos, constituem fatores de enviesamento. De facto,
nenhuma das revisdes analisadas apresenta um grau de evidéncia cientifica A.

Algumas investigacdes sugerem que 0s primeiros sintomas da DM se fazem sentir
tipicamente entre os 40 e 60 anos de idade [10, 11]; outras revisdes apontam para um
inicio um pouco mais precoce, entre as quarta e quinta décadas de vida [12, 13]. A
doenca parece ser, essencialmente, uma patologia da meia-idade [14]. A sintomatologia
na idade infantil esta tipicamente associada com malformacdes congénitas [8].

A incidéncia e a prevaléncia relatadas da DM sdo também muito diversas. As primeiras
estimativas do final da década de 70, inico da década de 80, do século passado,
apontaram para um numero entre 0s 50 e os 350 por 100 000 habitantes, por ano [15].
Dados concretos avancaram com outras estatiticas. Um estudo japonés relatou uma
incidéncia de 17 casos por 100 000 habitantes [16]; um outro sueco, apurou uma
incidéncia de 46 por 100 000 [17]; na Finlandia, a doenca afetard pelo menos cada 43
pessoas em 100 000 [18].

Assume-se que a DM é inicialmente unilateral. Uma determinada percentagem de
doentes desenvolvem patologia bilateral, sendo que os relatos variam entre 2% e 78%
[12, 13], com a maior parte dos estudos a apontar para uma taxa entre 0s 25% e 0s 35%
[8]. No Japdo, um estudo abrangente reportou bilateralidade de 9,1% no primeiro ano,

com um aumento progressivo para 41,5% apds 20 anos de doenca [19]. Aparentemente,



um despoletar mais precoce da doenca, estd associado com uma maior probabilidade de
desenvolver doenca bilateral [20].

Embora a maior parte dos casos de DM pareca esporadica, uma predominancia familiar
da patologia tem sido relatada, consoante a revisao, entre 3% a 20% dos casos [21, 22].
Dados finlandeses avancaram, que 9,3% dos sujeitos afetados, tinham um familiar
também com DM, podendo chegar este racio até aos 23,4% [21]. Esta componente
familiar parece estar associada a um maior desenvolvimento de patologia bilateral [19].
Quando a relacéo é de 1° grau (pais e irmaos), as manifestacbes parecem comegar mais
cedo e serem mais severas [8]. Outra investigacdo de base alargada, com 1245
pacientes, demonstrou também que existe uma predominancia familiar estatisticamente
significativa (8,4% dos doentes). A gravidade da doenga nos casos familiares néo foi,
em qualquer aspecto, superior a dos casos esporadicos [22].

O género pode ter um papel secundario na condicdo, parecendo exister uma ligeria
predominancia de doentes do sexo feminino [8, 12, 13, 14, 23], embora ndo exista
evidéncia sobre a alteracdo da severidade dos sintomas ou da idade da primeira
manifestacdo dos mesmos [23].

Individuos caucasianos serdo mais frequentemente afetados pela condicédo, que sujeitos

de outras etnias [23].
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Fisiopatologia

O conjunto de sintomas caracteristico da DM foi descrito pelo fisiologista, que Ihe deu o
seu prérpio nome, hd mais de 150 anos. A associacdo de sintomas vestibulares e
cocleares levou Méniére a propor que a origem da patologia seria no ouvido interno e
ndo no sistema nervoso central, como considerado até entdo [1]. A partir das
experimentacGes em pombos de Flourens [24], Méniére teorizou que a leséo se situaria
nos canais semicirculares [1].

Tal foi determinante para que em 1938, duas
investigacdes independentes, uma levada a cabo

por Hallpike e Carns [2], e a outra liderada por

Yamakawa [3], relatassem uma HE (figura 2)
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nos doentes, atraves da analise histologica post Figyra 2 — Analise h,smmg,ca de uma
hidrdpsia endolinfética

mortem dos seus 0ssos temporais. Com a
descoberta deste marcador histoldgico, a sindrome passou a ser assumida como uma
doenca. Uma vez, que a HE foi a Unica anomalia descrita na altura, teorizou-se que a
DM seria um transtorno labirintico provocado por uma HE idiopatica. Este pressuposto
marcou, dai em diante e de forma inegavel, toda a investigacdo sobre a patologia.
Procurou-se descobrir a causa da HE, para assim prevenir ou tratar a DM. No entanto,
novos dados foram surgindo e outras relaces descobertas, de tal modo, que algumas

teorias formuladas consideraram a HE como um aspecto secundario. Salientar ainda,

que a causa dos ataques agudos foi, também ela, amplamente investigada.

Anomalias estruturais e bioquimicas do ouvido interno
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Vérias teorias centraram-se apenas no ouvido interno, procurando uma explicacéo para
a HE e os ataques agudos. Tera sentido comecar por uma ideia, proposta na década de
1960, a altura extretamente popular, com repercussdes até aos dias de hoje. A causa da
HE seria um bloqueio ao nivel do SE e/ou DE. A teoria foi elaborada com base em dois
estudos, que demonstraram que a obliteracio dos SE e DE em porquinhos da india
causava uma HE [25, 26]. Este modelo animal foi o primeiro a ser considerado de
confianca para a HE, na DM [5]. Cerca de uma década depois, estudos de microscopia
electrénica de ossos temporais de pacientes post mortem, permitiram observar fibrose
perisacular e hipoplasia ou atrofia do SE [27]. Novas investigacdes com porquinhos da
india, nos mesmos moldes das ja mencionadas, demonstraram que estes apresentavam
alteracdes dos potenciais auditivos, depois da lesdo induzida, mas ndo demonstravam
sinais de disturbios vestibulares. Os mesmos autores relataram alteracbes nos
estereocilios, estria vascular e neuronios, principalmente do pélo apical, o que seria
insuficiente para explicar a perda auditiva, embora fosse coincidente com as analises em
0ss0s temporias de doentes. S6 mais tarde, foi demonstrado que os porquinhos da india
também apresentavam les6es no ligamento espiral, estereocilios e neurdnios cocleares,
que poderiam justificar a hipoacusia [5]. A causa destas lesbes € incerta, embora em
baixo, a proposito da etiopatogenia dos ataques agudos, se apresentem explicacdes
sugeridas, relacionadas com uma ,intoxicagdo por potéassio®. Outras duvidas
persistiram, nomeadamente, sobre 0 mecanismo que causaria a HE, ap6s o bloqueio do
SE e/ou DE. Tinha-se assumido que o bloqueio do fluxo de endolinfa neste ultimo, a
ligacdo entre a cOclea e 0 SE, seria a resposta [28]. Uma revisdo de 1989, em cadaveres,
demonstrou a existéncia de osteogénese, fibrose e tecido de granulacdo provocando a
estenose do Triangulo de Trauttmann e regido sacular [29]. Mas, valores deste fluxo

endolinfatico mostraram ser demasiado baixos para explicar o desenvolvimento da HE.
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A ideia de que a HE seria o resultado de um aumento lento do volume da endolinfa,
devido a um desequilibrio entre a sua produgdo demasiado elevada (ao nivel da estria
vascular) e/ou a uma diminuicdo da sua absor¢do (feita nos SE e DE), era posta em
causa [28]. Mais recentemente, foi demonstrado que a obliteracdo do DE resulta na
alteracdo das fungdes de enzimas no ligamento espiral, 0 que provocaria a desregulacéo
dos fluidos do ouvido interno. Destacar que estas alteragcGes ocorreriam antes do
aparecimento da HE e ndo depois, como antes teorizado [5].

Alguns investigadores defendem que o volume no labirinto ésseo do ouvido é
relativamente constante. De relevancia, seriam os gradientes osmoticos entre 0s
compartimentos endolinfatico e perilinfatico, e as consequentes variagdes osmoticas e
de volume entre estes. Existiria um fluxo constante de ido K+ da estria vascular para o
espaco endolinfatico, criando um grandiente osmotico. Esta troca idnica continuaria, por
sua vez, com a perilinfa e desta, de novo, para a estria vascularis, constituindo um ciclo
[28, 30]. Como ja referido, este papel sugerido para o potassio, € melhor explicado a
propdsito dos ataques agudos.

Outros dados sugerem que o distarbio do volume endolinfatico pode conduzir a um
fluxo, mas em direcdo ao apex coclear, quando se trata de uma reducéo de fluido, ou em
direcdo a base, quando se trata de um aumento [28]. As consideracdes sobre possiveis
anomalias estruturais e ionicas continuam alvo de grande investigacéo.

Grandes revisdes sobre a analise post mortem de 0ssos temporais de pacientes, que
cumprem os critérios diagnosticos da AAO-HNS de 1995 [4], indicam que todos estes
apresentam HE, o que pareceria indicar, que o marcador histologico é de facto a causa
da DM. No entanto, estas revisdes demonstraram, que muitos outros sujeitos tém HE,
aquando da autdpsia, sem terem apresentado 0s sintomas carateristicos da doenca em

vida, ou sequer, uma perda auditiva marcada [5, 6]. Tanto em cadéveres de doentes,
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como de controlos saudaveis em vida, os indicios de HE mostram-se, por vezes, muito
severos. As membranas dilatadas expandiram-se até aos limites do confinamento ¢sseo
da coclea ou do vestibulo. Tal sugere que a HE, deve ter sido progressiva em algum
momento [5].

Achados histopatoldgicos demonstraram que a HE atinge quase sempre a céclea. Em
seguida, as estruturas mais afetadas sdo SE, depois o utriculo e, por fim, os canais
semicirculares [6, 30].

Em 2008, foi afirmado que os modelos animais com porquinhos da india e outros
roedores para a HE, ndo sdo adequados para estabelecer um paralelismo com os
humanos, pois a obliteragdo cirurgica do SE em mamiferos ‘“‘superiores”, gatos e
macacos, ndo provocou nestes uma HE [31].

A explicacdo mais frequentemente apresentada para os ataques agudos esta relacionada
com a HE. Esta foi sugerida pela primeira vez nos anos 60 e denominada de teoria da
rotura. Na altura, teorizou-se que o aumento progressivo e lento da hidrdpsia, levaria a
microroturas membranares, provavelmente ao nivel do SE. Tal resultaria na libertacdo
de endolinfa para o espaco perilinfatico [8, 28, 32].

A endolinfa tem uma composicdo i6nica semelhante a do espaco intracelular, com
concentracdes de K+ de 150 mmol/L e de Na+ de 15 mmol/L. O espaco perilinfatico,
onde se encontram 0s orgaos vestibulares e 0s nervos, apresenta uma composicao
semelhante ao liquido cérebro espinhal/liquido extracelular, com concentracdes de K+
de 8mmol/L e de Na+ de 143 mmol/L. O potencial de acdo das células ciliadas é
fisiologicamente despoletado pelo K+ [30]. Assim, a perfusdo do espaco perilinfatico
com endolinfa provocaria uma neurotoxicidade excitatoria, com a despolarizacao
andmala das célucas ciliadas cocleares e vestibulares, provocando uma perda aguda de

funcdo [30]. Quando a pressao nos dois compartimentos fosse igual, a rotura selaria.
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Bombas i6nicas restaurariam o gradiente prévio e, consequentemente, a funcéo
vestibular [8, 32]. De frisar, que a repeticdo destes traumatismos i6nicos explicaria as
lesBes celulares irreversiveis, acima referidas [8]. Mais tarde, foi sugerido que a rotura
poderia ndo ser completa, tdo abrupta, mas sim uma difusdo continua. Outros
especialistas defendem que uma anomalia dos transportadores, provoca um excesso de
potassio na perilinfa [28]. O estudo post mortem de 0ssos temporais reportou outra forte
evidéncia contra a teoria da rotura. Alguns dos sujeitos que tém HE, mas nunca
sofreram dos sintomas caracteristicos da doenga em vida, apresentaram também sinais
de roturas membranares [5].

Como se constata, presentemente a regulacdo do volume endolinfatico (e do
perilinfatico) no ouvido interno ndo é completamente compreendida. Contribui para tal,
o facto de a HE so poder ser confirmada histologicamente e post mortem. Um estudo
dindmico ao longo do tempo, ndo € ainda possivel. Com o avango imagiolégico, com
destaque para a Ressonancia Magnética Nuclear (RMN), pensa-se que, em breve, esta

analise quantitativa e qualitativa sera levada a cabo [28].

Hereditariedade e predisposicdo genética

Como referido acima na ,,Epidemiologia“, estudos demonstram que a DM parece ter
diferentes incidéncias e prevaléncias consoante 0s grupos populacionais avaliados. Os
dados sugerem também uma predominancia familiar, bem como no sexo feminino e nos
caucasianos. Aparentemente, variabilidades genéticas especificas, como mutacdes e
polimorfismos, poderiam desempenhar um papel no despoletar da patologia. Varias
investigacOes tém tentando confirmar esta suposicéo:

1. Um Polimorfismo (rs1805127) no gene KCNEL1, ligado aos canais de potéassio, foi

associado com a DM em casos esporadicos (p<0.01), mas ndo em familiares.
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Variagdes (¢.259T _ C; p.Trp87Arg) do mesmo gene séo provavelmente lesivas para
a proteina codificada [33].

2. Uma sobreregulacdo da proteina cochlin, codifica pelo gene COHC, parece ocorrer
nas membranas basais dos orgdos vestibulares de sujeitos com DM, contribuindo
para a disfuncdo da homeostasia do ouvido interno. Em adi¢do, observa-se uma
marcada reducdo da presenca de colagénio IV e Laminina- 2 [34].

3. O polimorfismo rs3736309 da variante alélica G do gene AQP5 parece reduzir o
risco de sofrer de DM. Este gene codifica a proteina aquaporina 5, que intervem na
regulacdo do fluxo de &gua e de sangue no ouvido interno [35].

4. O polimorfismo Cavl (rs3840634) foi associado a um risco mais elevado de
desenvolver DM. Cavl é uma proteina, que liga colesterol, estando envolvida no
metabolismo das membranas celulares [36].

5. Variacdes alélicas do gene TLR10 parecem também desempenhar um papel. O alelo
C e 0 gendtipo CC rs11096955 serdo protetores contra a DM, mostrando-se mais
incomuns em pacientes, que nos controlos. O gendtipo em causa aparenta ainda
atuar como um factor que melhora o prognostico, uma vez, que é mais frequente em
pacientes com doenca unilateral e em doentes que apresentam uma perda auditiva
mais lenta [37].

6. O alelo HLA-DRB1*1101 e o grupo alélico HLA-DRB1*11 parecem causar um
aumento da susceptibilidade para desenvolver doenca bilateral, na populacdo sul
europeia [38].

7. O gendtipo PTPN22 1858C/T aparenta propiciar o despoletar de uma doenca
bilateral na populacdo espanhola [39].

As relacbes genéticas estudadas sdo escolhidas com base em suposi¢cdes prévias. Dai se

explica, que uma consideravel parte dos estudos se ocupe do genétipo dos
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intervenientes na homeostasia linfatica do ouvido interno (primeiros 4 exemplos dados).
Outros mecanismos, alvos de grande pesquisa, séo os relacionados com a resposta
imunoldgica (Ultimos 3 exemplos), uma vez, que existem evidéncias, que esta pode
desempenhar um papel importante na DM, como se explica mais a frente.

O facto das revisdes resultarem de extrapolacdes prévias, explica ainda, que possiveis
relacbes entre a DM e determinadas variabilidades genéticas tenham sido negadas,
exemplos das varia¢fes dos genes AQP2 , KCNE3 , HCFC1 , COCH , e ADDL1 [33]; as
variaveis funcionais dos genes MIF, INFG e TFNA [40]; o polimorfismo promotor
1364A/C do gene Aquaporin 5 [41].

Embora pareca evidente a influéncia da componente genética na fisiopatoloiga da DM,
a compreensdo actual do assunto é ainda limitada. Uma continuagdo da investigacao
neste sentido sera com certeza importante para melhor perceber a etiopatogenia da

condicao.

Autoimunidade

Os mecanismos imunoldgicos parecem também intervir na fisiopatologia da DM:

1. A imunizacdo de porquinhos da india com colagénio bovino nativo do tipo Il (0
colagéneo tipo Il faz parte da constituicdo de varias estruturas do ouvido interno)
induz HE [42]. Valores elevados de anticorpos anticolagéneo Il foram também
reportados com elevadas percentagens em pacientes [43], podendo provocar
alteracdes da microvasculatura;

2. Antigénios do ouvido interno de diferentes pesos moleculares podem ser
determinantes na inducdo de HE em porquinhos da india. Uma proteina 68 kD da
familia das heat shock protein 70 (HSP 70) pode provocar uma reacdo inflamatoria

no ouvido interno e provocar disfuncao coclear [43];
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3. Varios artigos publicados advogam um aumento da ndmero de complexos
autoimunes entre 21% a 96% dos doentes. Estes depositar-se-iam no ouvido interno
produzindo uma inflamacéo e alterando as func¢des do SE [44];

4. Pacientes com DM tém uma prevaléncia elevada de doencas autoimunes sistémicas,
nomeadamente Artrite Reumatoide, Lupus Eritematoso Sistémico e Espondilite
Anquilosante [45].

5. Como referido atras, variaches das codificacbes genéticas de certas proteinas,
envolvidas no mecanismo imunologico, podem levar a uma maior predisposicao
para a patologia.

Outras investigacdes foram levadas a cabo, dando origem a dados sem evidéncia

cientifica ou a resultados contraditorios. Nestes casos, inclui-se o possivel papel dos

linfocitos dos varios tipos — os linfocitos B estariam relacionados com a perda auditiva

e os linfocitos T CD8+ com as vertigens, estudo com p value muito elevado [46]; as

conexdes da doenca com TNF-a, ANA, anticorpos antifosfolipidicos e VSE foram

também estudadas sem conclusdes assinalaveis [43]. A suposta associacdo entre a DM

e varias alergias, do foro respiratorio e alimentares, foi pesquisada, mas n&o

comprovada. A ndo existéncia de evidéncia cientifica sobre os efeitos positivos de uma

imunoterapia e/ou restricdo dos alimentos que causam alergia, leva também a uma falta

de credebilidade sobre esta hipotese [30, 46].

Mais uma vez, frisa-se que muitos dos estudos usam roedores (animais ,,inferiores®),

que afinal podem ser inadequados como modelo para a DM [31].

Como explicado, o SE parece ser uma estrutura determinante para o desenvolviemnto

da HE. Ele é também considerado o local da resposta autoimune do ouvido interno, o

que poderia igualmente ser outro indicio a favor da influéncia imunolégica sobre a

fisiopatologia da DM [30].
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Estudos sobre esta possivel influéncia imunoldgica na etiopatogenia da DM remetem
muitas vezes para outra patologia — a Doenga Autoimune do Ouvido Interno (DAOI)
[43]. Os sintomas desta Ultima sdo em grande parte sobreponiveis com os da primeira,
mas assume-me que a doenca responde a toma oral de corticosterdides (ver
,Diagnostico Diferencial®) [48]. De facto, alguns pacientes apresentam um quadro

clinico, que se traduz numa certa sobreposicao entre as duas condi¢des.

Etiologia viral

O mecanismo pelo qual certos virus despoletariam a DM ndo € claro, mas a presenca de
concentracdes elevadas de anticorpos IgG contra o herpes simplex virus (HSV) foram
demonstradas na perilinfa de sujeitos com DM, a partir de amostras recolhidas no
decorrer de uma vestibulotomia terapéutica [48]. Doentes com DM de ativagédo de longa
duracdo, aparentam ter maiores concentracfes de IgE contra HSV-1 e/ou HSV-2 e/ou
Epstein-Barr Virus e/ou Citomegalovirus [49]. Outra investigacdo deparou-se com
elevados numeros de IgG contra adenovirus (ADV) e varicela-zoster virus (VZV) em
pacientes, quando comparados com um grupo controlo [50]. No entanto, uma quarta
revisdo, ndo encontrou DNA dos 3 virus suspeitos, em amostras da endolinfa de
pacientes sujeitos a uma extracao parcial do SE [51].

A possibilidade de a DM ter etiopatogenia viral continua em aberto, pois a maioria parte
dos estudos sobre o assunto ndo apresenta evidéncia cientifica, como é o caso dos 4
exemplos apresentados. Nenhum foi feito com grupos randomizados e alguns

analisaram um niimero muito restrito de pacientes.

Causa vascular
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Hallpike e Carns foram os primeiros a sugerir, que 0s ataques vertiginosos na DM
teriam uma origem isquémica [2]. A possibilidade de uma etiopatogenia vascular viria a
ser falada de novo, essencialmente com base em dados epidemiol6gicos: a enxaqueca
teria uma incidéncia anormalmente elevada em pacientes com DM [6, 8], ou seja, um
namero elevado de sujeitos apresentaria 0s critérios necessarios para o diagndstico das
duas patologias. A percentagem concreta da comorbilidade varia consoante o estudo,
podendo ir até cerca de 56% [20]. Uma revisdo proposta para analisar esta possivel
relacdo, ndo encontrou qualquer diferenca estatistica significativa na incidéncia de
enxaqueca, entre pacientes com DM e a populacdo geral (os critérios diagnosticos
usados para a enxaqueca foram os da International Headache Association - IHS) [45].
Uma revisao reportou que doentes com doenca bilateral sofrem mais frequentemente de
enxaqueca, que pacientes com apenas um ouvido atingido [20]. A ocorréncia de
enxaqueca parece ainda estar relacionada com sintomas da DM mais severos e um
despoletar destes, em idade mais jovem [21]. Mais uma vez, uma evidéncia cientifica
A/B, que confirme ou negue esta relacdo, ndo foi encontrada. Por exemplo, a recolha
dos dados é feita, frequentemente, por inquéritos telefonicos ou analise de processos.

Os defensores desta teoria propdem, que estes doentes tém uma anomalia vascular
comum a DM e a Enxaqueca [8, 30]. Foi proposto que um vasospasmo e/ou uma
anomalia dos canais i6nicos estariam na origem de ataques isquémicos. Ja foi
demonstrado, que a HE interfere com a autoregulacdo da circulacdo sanguinea no
ouvido interno, o que amplificaria qualquer disfuncdo resultante de uma doenca
cerebrovascular. A enxaqueca € uma doenca sistémica, cuja fisiopatologia ndo é
completamente compreendida, mas que se sabe estar relacionada com mudancgas do
fluxo sanguineo cerebral e canalopatias neurais. Assim, uma disfuncdo da perfusdo

cerebral, na presenca de HE, despoletaria os sintomas da DM. Esta teoria poderia ser
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considerada para outras doencas, que também sdo fatores de risco para uma doenca
cerebrovascular e podem despoletar o conjunto de queixas caracateristico da DM, casos
da Sifilis, Doenga de Lyme e Doencas Autoimunes. Esta relacdo seria concordante com
a baixa incidéncia de DM em sujeitos jovens, que aumenta com o envelhecimento,
paralelamente ao agravamento dos fatores de risco caridiovascular [6].

Modelos animais apenas com obstru¢do venosa da circulagcdo sanguinea no ouvido
interno ndo desenvolvem os sintomas da DM. A HE por si s6 também ndo causa 0s
sintomas, como ja referido. No entanto, cobaias com HE e obstrucdo venosa

demonstraram sinais vestibulares e auditivos [6].

As teorias aqui expostas sdo as mais referidas para explicar a etiopatogenia da DM.
Vérias outras condi¢cdes podem provocar 0 quadro patoldgico caracteristico da DM,
constituindo um DD. O progresso da medicina baseado em novos dados
epidemiologicos, no desenvolvimento de melhores meios de diagndstico e critérios mais
precisos, levou a que propostas de fisiopatologias (no passado), sejam atualmente
consideradas DD da DM. E o caso da otosifilis [8].

Quando uma clinica caracteristica esta associada a uma HE de causa conhecida, ou seja,
uma HE secundaria, a patologia é classificada como SM e ndo DM. Sdo exemplos as
malformacdes congénitas e os traumatismos [7].

As guidelines permitem, por vezes, um diagnostico simultaneo de DM e de outra
patologia. Tal, leva a uma certa sobreposicdo entre as teorias sobre a patofisiologia e os
DD. Os critérios de diagnéstico da AAO-HNS para a DM, estipulam que esta, deve ser
um diagnostico de exclusdo [4].

A DM continua a ser idiopatica. Reconhece-se que todos os doentes apresentam uma

HE, também ela idiopatica, uma HE priméria, que, aparentemente, por si s, ndo €
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patoldgica. Outros factores, que poderdo ser vasculares, imunolégicos, metabdlicos,

infecciosos, parecem despoletar a doenca.
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Clinica

A DM tem a sua origem no ouvido interno e cursa, caracteristicamente, com hipoacusia,
ataques vertiginosos, acufenos e sensacdo de plenitude auricular. Os doentes reportam
ainda outros sintomas e a evolucéo da doenga é variavel.

A DM é uma patologia crénica, na qual se podem distinguir duas fases: as crises
vertiginosas e os intervalos livres entre estas. As primeiras correspondem a vertigens,
acompanhadas ou ndo do agravamento de outros sintomas principais, hipoacusia e/ou
acufenos e/ou sensacao de pressao auricular. Os intervalos caracterizam-se por auséncia
de vertigens e por uma estabilizacdo das outras queixas [30].

As vertigens da DM séo rotatorias, de instalacdo subita, espontanea. Manifestam-se na
forma de ataques que duram desde alguns minutos, até varias horas. Durante um
episodio, nistagmos estdo sempre presente (cuja caracterizacdo € inespecifica),
acompanhados de nauseas e vomitos. Sintomas vestibulares podem permanecer durante
alguns dias [4, 8, 30]. Os pacientes podem referir, associados aos ataques, suores frios,
tremor, palpitacdes, ansiedade, medo e diarreia. A perda de consciéncia ndo se verifica.
ApOs as crises, 0s pacientes experimentam frequentemente um periodo de
fadiga/exaustdo, que os leva a longas horas de sono. Estas fases agudas sdo
frequentemente precedidas por uma aura com sintomas (tabela 1), que variam consoante
cada doente, mas sdo relativamente constantes, num mesmo sujeito. Os pacientes
conseguem muitas vezes pressentir que terdo um ataque e assim, tomar medidas para o
minimizar/evitar, retirando-se para uma situacdo mais familiar e confortavel [9]. Os
ataques vertiginosos podem ser extretamente incapacitantes, interferindo com as
atividades normais da vida diaria. Varios fatores parecem contribuir para despoletar as

crises, exemplos do stress e de uma elevada ingestdo de sal (ver ,,Tratamento*) [8, 9].
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Tabela 1. Adaptada [9]

Sintomas associados a aura dos ataques vertiginosos

- Distarbios do equilibrio

- Tonturas

- Cefaleias, aumento da pressao aural

- Aumento da hipoacusia e/ou dos acufenos
- Sensibilidade sonora

- Ansiedade inespecifica

A perda auditiva associada a DM é de percecao/neurosensorial. Esta deve ser sempre
confirmada através de uma audiometria tonal, pois, muitas vezes, 0s doentes apresentam
uma capacidade auditiva normal, mas a sensacdo de pressdo auricular e os acufenos
perturbam a sua capacidade de discriminacdo verbal, levando-os a pensar, que a sua
audicdo se encontrada afetada [4]. A hipoaclsia €, geralmente, mas ndo
obrigatoriamente, flutuante e de inicio apenas para baixas frequéncias ou em
combinacdo com perdas de altas frequéncias, com audicdo normal nas frequéncias
médias. Com a evolucgédo da patologia, ha uma tendéncia para o agravamento e extensdo
a todas as frequéncias [4, 8, 30].

Acufenos e/ou sensacdo de plenitude aural tém estar presentes no ouvido afectado,
segundo os critérios de diagnostico da AAO-HNS [4]. As flutuacdes auditivas estéo,
normalmente, associadas com uma intensa aura de pressao no ouvido afetado. Os
acufenos sdo caracteristicamente de baixa frequéncia e podem estar associados a
distorcdo auditiva [8]. Dados baseados num inquérito a 183 pacientes de longa duracao
(média de 18 anos) finlandeses, demonstraram que os acufenos afetam o humor e a
condicdo psicoldgica. O sintoma parece relacionado com um aumento da ansiedade, de
disturbios do sono e de depressao. Os doentes reportatam ainda dificuldades acrescidas
para a compreensao oral e o relacionamento verbal [52].

As manifestacdes da DM nos intervalos livres variam muito consoante cada paciente. A

hipoacUsia esta claro presente, uma vez, que € irreversivel (embora possa flutuar com os
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ataques, é progressiva com a evolucdo da doenca). Os acufenos e a sensa¢ao de pressdo
auricular podem-se manter ap0s as vertigens terem cessado, por tempo indeterminado.
Instabilidade e sensacdo de latero-pulsdo para o lado doente s&o sintomas
frequentemente reportados [30].

A evolucdo da DM e a apresentacdo clinicas sdo distintas consoante o paciente.
Determinados doentes tém acentuadas hipoacuUsia e flutuacdo auditiva, com poucas
manifestacOes vestibulares; outros apresentam vertigens fortes e ligeira perda auditiva
ou experimentam Vvarios ataques vertiginosos, até se verificar uma perda auditiva.
Aproximadamente, dois tercos dos pacientes experimentam fases de ataques
vertiginosos, enquanto o outro terco tem ataques esporadicos. De notar ainda que 0s
ataques vertiginosos podem espacar-se por dias, semanas, meses ou até anos [8].

Devido a esta grande diversidade de quadros clinicos, algumas formas clinicas sdo a
principio incompletas, ndo cumprindo os critérios de diagnostico da patologia (ver
,Diagnostico®). O paciente pode experimentar varios ataques vertiginosos, até que uma
perda auditiva significativa, associada a acufenos, seja mensuravel [53] ou apresentar
uma hipoacusia unilateral para baixas frequéncias, anos antes de sofrer uma crise
vestibular [31].

A DM é habitualmente reconhecida como unilateral, pelo menos incialmente. Em
muitos casos, acaba por se tornar bilateral. O doente costuma conseguir determinar qual
o ouvido doente (ou mais afetado); a audiometria permite confirméa-lo [30].

A DM caracteriza-se por uma estabilizacdo dos sintomas, com a evolugdo natural da
patologia ao longo dos anos. A frequéncia dos episodios vertiginosos tem tendéncia a
diminuir, bem como a sua severidade; em 60 a 80% dos casos deixam de se verificar
apos 2 a 8 anos [12, 13]. Pacientes com doenca unilateral parecem deixar de sofrer

crises agudas 2 anos mais cedo, que doentes com patologia nos 2 ouvidos [45]. A
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fungdo vestibular, como um todo, vai-se deteriorando. Um exame vestibular ao ouvido
(mais) afectado, numa fase avangada da doenca, demonstra uma diminui¢do (marcada)
da funcdo. No entanto, excluindo os periodos com crises agudas, 0 sistema nervoso
parece capaz de compensar a disfuncdo, pelo que os pacientes, normalmente, nao
reportam muitos problemas relacionados com uma perda de equilibrio [30].

A hipoacusia agrava-se ao longo do tempo e, quando estabiliza, é grave a moderada,
sendo, por vezes, considerada como surdez profunda [8, 30]. Quanto aos acufenos e a
pressdo aural, sua severidade pode aumentar e depois manter-se constante. Estes dois
sintomas também podem deixar de se manifestar.

Por vezes, recorre-se ao termo DM tardia, para descrever a fase posterior a estabilizacao
da patologia. A designacdo relaciona-se mais com o quadro clinico, do que com um
ponto no tempo. As crises vertiginosas ja& ndo se verificam e outros sintomas
vestibulares sdo atenuados ou inexistentes. Os sintomas cocleares terdo atingido a
severidade maxima (ou quase) e serdo relativamente constantes [9].

A vertente psicologica adquire, por vezes, uma grande relevancia na DM. Muitos
doentes referem sentir ansiedade, preocupacao, medo e raiva [9]. Quando a condi¢édo
leva os pacientes a fazer varias alteracdes e adaptacdes a sua vida diaria, a saude mental
destes pode ser muita afetada, tornando o acompanhamento psicolégico recomendado.
Uma evolucdo de grande duracdo, ataques vertiginosos frequentes e severos, bem como
uma perda auditiva profunda assumem, neste caso, um especial protagonismo. Um
estudo demonstrou, que pacientes com uma doenca refractaria ao tratamento médico
(candidatos a cirurgia) e com uma perda bilateral da audicdo severa, apresentam taxas
de neurose e depressao muito elevadas — 40% e 60%, respetivamente. Os resultados
também demonstraram, que as melhorias clinicas reportadas, eram superiores em

pacientes sem as perturbacdes psiquiatricas referidas [54].
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Na DM, dois quadros clinicos especificos sdo frequentemente relatados — a sindrome de
Lermoyez e as crises otoliticas de Tumarkin.

A sindrome de Lermoyez pode ser considerada como um subtipo da DM. Esta
caracteriza-se pela presenca das queixas habituais de hipoacusia, tinitus e/ou aura de
pressdo acentuados, que melhoram com um ataque vertiginoso [55]. A melhoria dos
outros sintomas pode-se manifestar inclusive durante as vertigens, tardando no méaximo
algumas horas [56]. A variante de Lermoyez foi ja descrita em pacientes com doenca
uni- e bilateral [57].

As crises otoliticas de Tumarkin, como 0 nome indica, sdo uma disfuncdo otolitica, que
provoca episodios agudos, nomeadamente, ataques de queda (do inglés ,,.Drop attacks®)
[58]. Verificam-se em pacientes com patologias vestibulares severas, mais
comummente DM. Sintomas autondmicos ou neurolégicos ndo estdo associados. Estes
episodios correspondem a perdas de equilibrio subitas, levando a quedas, sem aura ou
perda de consciéncia, ndo estando relacionados com os episddios agudos vertiginosos.
Os pacientes conseguem, normalmente, levantar-se rapidamente. Um estudo apontou
que cerca de 30% dos afectados sofrem estas crises pelo menos uma vez, e que, a
verificar-se varios ataques, estes tém tendéncia a ocorrer como que em Série, em
periodos de tempo inferiores a 1 ano, ndo se voltando a verificar depois [59]. Durante
este periodo de tempo, os doentes apresentam um agravamento do seu estado geral. A
Vestibular Disorders Association (VDA) defende que estas crises sdo mais frequentes

em fases avancadas da doenca [9].
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Diagnostico diferencial

Inimeras doengas podem, teoricamente, constituir um DD da DM. Uma concluséo
definitiva é por vezes dificil. Algumas das patologias apontadas, caracteristicamente,
como DD, podem ndo estar associadas a uma hipoacuUsia, mas este sintoma pode-se
tornar mensurdvel na DM, apenas ap0s varios ataques vertiginosos. Outros DD
apresentam uma sobreposicdo com as causas que, teoricamente, podem despoletar a

prépria DM, na presenca de HE, ou causar esta Gltima.

Enxaqueca

A Enxaqueca Vestibular ou Enxaqueca associada a Vertigens deve ser sempre
considerada como DD, especialmente, em doentes com histéria prévia ou em pacientes
jovens com as primeiras manifestacfes sintomaticas. A Enxaqueca apresenta uma
prevaléncia na populacdo que ronda os 3-5%, sendo muito mais comum do que a DM
[8].

Estes pacientes apresentam sintomas caracteristicos das Enxaquecas — cefaleias,
fotofobia, fonofobia, visdo dupla —, associados a queixas auditivas e vestibulares [60].
Um quadro vertiginoso, com nauseas e vOmitos, esta, por vezes, presente [30]. As
proprias vertigens podem fazer parte da aura ou ocorrer simultaneamente com as
cefaleias [8].

Estes doentes respondem mal a terapéutica da DM e melhoram habitualmente com o
tratamento dirigido para a Enxaqueca, que reduz a severidade e a frequéncia dos ataques

[8, 60].

Vertigem Posicional Paroxisitca Benigna (VPPB)
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A VPPB ¢ também uma doenca do ouvido interno e é considerada a causa mais comum
de queixas vertiginosas. Caracteriza-se por vertigens posicionais, ou seja,
desencadeadas por mudangas de posicdo da cabega, que duram entre segundos a
minutos. Associam-se nauseas e vomitos, distdrbios visuais (devido ao nistagmo
associado) e dificuldade de concentracdo. O nistagmo associado descreve-se como
rotatério, com componente horizontal para o lado afectado, mantendo-se apenas entre
30 segundos a 1 minuto. A patologia ndo esta associada a uma perda auditiva [61].

O diagnostico e o tratamento da VPPB baseiam-se em manobras de mobilizacdo do

paciente [30].

Doencas autoimunes (DAOI, Esclerose Multipla (EM), Sindrome de
Cogan)

A DAOI consiste numa perda auditiva neurosensorial, que responde ao tratamento
sistémico com corticosteroides [43, 47]. A hipoacusia associada, é descrita como
progressiva, bilateral, assimétrica e flutuante. Por vezes, verificam-se vertigens e outros
sintomas vestibulares. Considera-se que a patologia pode ser primaria, localizada no
ouvido interno, ou secundaria, quando ocorre na presenca de doencas autoimunes
sistémicas [47].

Elevadas doses de corticosterdides sistémicos sdo o tratamento recomendado. A
admnistracdo no ouvido medio, via trastimpanica, ndo é recomendada. A utilizacdo de
outros imunosupressores, como Etanercept, parece promissora. A plasmaferese é
considerada uma medida de altimo recurso [47].

A EM pode cursar com sintomas semelhantes aos da DM. No entanto, 0s pacientes
costumam apresentar um nistagmo mais severo e duradouro, bem como, outros

sintomas neuroldgicos associados [8]. Uma RMN demonstra a presenca de lesbes da
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substancia branca (mielinizada) e marcadores bioquimicos podem ser medidos no
liquido cefalorraquidiano [30].

O Sindrome de Cogan é uma inflamacdo crénica idiopatica (por vezes, denominada
autoimune e/ou reumatica), que ocorre predominantemente em adultos joves (3° e 4°
décadas de vida) de raca branca. Caracteriza-se por uma perda auditiva bilateral,
sintomas vestibulares e manisfestagdes oculares (outros sintomas podem ocorrer).
Existe a possibilidade de a patologia evoluir para uma vasculite sistémica [62]. Se as
primeiras manifestacdes da doenca forem apenas vestibuloauditivas (cerca de 30%) e/ou
as queixas oculares sejam atribuidas a outra causa (exemplo de uma conjuntivite), a DM
pode ser considerada como DD [30, 62].

Relacionar os varios sintomas, estabelecendo um diagnéstico precoce, de forma a iniciar
o0 tratamento adequado é determinante para evitar uma surdez profunda. Caso esta ndo
seja evitada, um implante coclear torna-se na opcao terapéutica restante. Os sintomas
oculares sdo menos alarmantes; de qualquer maneira, os doentes devem ser observados
numa consulta de oftalmologia [30, 62].

A terapia recorre a corticoides e/ou outros imunosupressores, nomeadamente, 0

Metotrexato e a Ciclofosfamida [30, 62].

InfeccBes (labirintite/neurite vestibular, otosifilis, Doenca de Lyme,

Parotidite)

Vaérios quadros infecciosos podem ocorrer com 0s sintomas caracteristicos da DM.

Labirintite é a inflamacdo do labirinto, afectando a parte vestibular e a parte auditiva.
Quando a inflamacédo atinge apenas a parte vestibular do 8° nervo craniano fala-se em
neurite vestibular. A causa destas patologias é, geralmente, virica (herpes virus,

influenza, rubela, por exemplo), mas pode também ser bacteriolégica. Como tal, os
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doentes tém uma historia adicional de inflamacéo das vias respiratorias e/ou das tonsilas
e/ou da garganta, coincidente no tempo ou imediatamente anterior aos sintomas
vestibuloauditivos. Nao existem exames diagnosticos especificos para estas patologias.
Testes de avaliacdo auditiva e vestibular podem ser pedidos. Os sintomas da neurite
vestibular podem ter ligeira intensidade ou serem severos, indo de uma tontura subtil,
até vertigens violentas. Quando estas Gltimas ocorrem, os doentes experimentam
nauseas, vomitos e desequilibrio. Visdo desfocada (devido ao nistagmo) e de
concentracdo podem ser reportados [30, 63]. A labirintite pode causar os mesmos
sintomas e ainda acufenos e perda auditiva. Ap6s o episodio agudo vertiginoso, 0s
pacientes melhoram gradualmente, embora alguns sintomas possam persisitir, em casos
de danos permanentes das estruturas, decorrentes da inflamagéo [4, 63].

A Sifilis é causada por uma espiroqueta gram negativa, 0 Treponema pallidum
pallidum. A transmisséo ocorre por via sexual ou congénita.

Esta infecdo caracteriza-se por 3 fases: primaria, secundaria e terciaria. Depois do
estadgio inicial, a ocorréncia de Otosifilis € comum. Estes doentes podem sofrer
vertigens episoddicas e perda auditiva, que, eventualmente, poderiam mimetizar a DM
[4]. No entanto, a evolugdo da otosifilis € mais agressiva, com uma surdez bilateral
profunda e a existéncia de Sinal de Hennebert (que s6 se encontra em cerca de 1/3 dos
pacientes com DM de longa duracdo). Outros sintomas caracteristicos provocadas pela
Sifilis facilitam o DD com DM: o estadio inicial da Sifilis caracteriza-se por uma lesdo
ulcerosa na zona do contacto sexual; a otosifilis associa-se, frequentemente, a uma
queratite intersticial [30].

Uma historia clinica cuidada, em conjunto com um exame seroldégico adequado
(pesquisa do treponema por imunofluorescéncia FTA-ABS é mais especifico do que o

VDRL) permitem obter um correto diagnéstico [8, 30].
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A Doenca de Lyme é também uma infecdo sistémica, provocada por uma Espiroqueta, a
Borrelia burgdoferi. A transmisdo da-se por picada de carraca. Esta patologia também
se caracteriza por 3 estadios: eritema migratorio, infecdo disseminada precoce e infecdo
disseminada tardia.

Em fases avancadas, a condi¢do pode atingir o ouvido interno e cursar com queixas
vestibulares e perda auditiva. Uma boa anamnese permitird excluir o diagnostico de
DM. Testes serolégicos também estdo disponiveis [8, 30].

A Parotidite pode causar um HE pos-infecciosa [4]. Embora, se verifique uma perda
auditiva aquando da infecdo, episodios vertiginosos comecariam meses ou anos mais
tarde. Nestes casos de SM, uma historia clinica cuidada é determinante para concluir

que a HE é secundaria.

Tumores (Tumores do Saco Endolinfatico, Neurinomas do Acustico e
Meningiomas)

As neoplasias, que podem provocar sintomas vestibulares e auditivos, semelhantes aos
da DM, verificam-se no ouvido interno ou na sua proximidade. A nivel do angulo
pontocerebeloso localizam-se Neurinomas e Meningiomas;, no apéx petrosos
desenvolvem-se Granulomas do Colesterol e Tumores Epidermoides [30]. Tumores do
SE sdo outro DD [32].

O quadro clinico provocado pelos tumores descritos cursa frequentemente com
sintomas vestibulares e perda auditiva, que é maioritariamente unilateral (lado da
neoplasia) [8]. Outros sintomas verificam-se normalmente, como nevralgias do

trigémio, parestesias e/ou parésias faciais, ataxias e hipertensdo intracraniana [30].
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Para além, de a sintomatologia dificilmente corresponder aos critérios de diagnostico da
DM, uma Ressonancia Magnética Nuclear (RMN) permite observar estes tumores [8,

32].

Acidentes vasculares do ouvido interno e ataques isquémicos

transitorios (AIT)

PerturbacGes do fluxo sanguineo no territério vértebro-basilar originam episddios
vertiginosos recorrentes. Sintomas cocleares ocorrem, quando a circulagcdo da zona em
vestibulococlear é afetada ou existe compressdo (vascular ou por edema) do VIII par
craniano (30).

Por exemplo, um AIT da artéria labirintica pode causar sintomas que mimetizem um
ataque agudo caracteristico da DM. No entanto, os AIT‘s tém tipicamente uma duracao
inferior aos episddios de Méniére. Estes doentes raramente experimentam sintomas
vestibulares e cocleares em simultaneo; AIT’s ndo provocam acufenos persistentes e
hipoacusia objetiva [8].

Uma obstrucdo arterial total provoca um inicio subito e uma evolugdo muito rapida dos

sintomas, incarateristico da DM [8].

Fistula perilimfatica e deiscéncia do canal semicircular superior

As fistulas perilinfaticas ocorrem ao nivel das janelas oval ou redonda. Traumatismos
(essencialmente), mudancas severas de pressao e infecdes sdo causas apontadas para a
sua formacdo. Por vezes, sdo congénitas ou mais raramente espontadneas. Estas
anomalias estruturais podem cursar com vertigens, hipoacusia, acufenos e sensacdo de
pressdo aural, bem como com outros sintomas neurovegetativos — desequilibrio, natseas

e vomitos, por exemplo [64].
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A deiscéncia do canal semicircular superior provoca vertigens e oscilopsia,
desencadeados por ruidos ou mudancas das pressdes do ouvido interno e/ou
intracraniana. As manifestacdes auditivas divergem: autofonia, hiperacUsia aérea e
hipoacusia de conducdo podem ocorrer [65].

O diagnostico ¢é feito recorrendo a exames complementares, como a TAC e a RMN. A

exploracdo cirdrgica ndo costuma ser necessaria [30].

Outras causas

Inimeras outras causas podem provocar sintomas, que correspondem aos da DM, com
ou sem HE.

Na origem do SM podem estar traumatismos e/ou cirurgias do cranio e/ou ouvido [7].
Meningites manifestam-se igualmente com sintomas vestibulares e auditivos, tal como
uma compressdo vascular do 8° par craniano. Outras patologias sistémicas podem
originar queixas semelhantes, como séo 0s casos da diabetes, das patologias tiroideias e

da anemia severa [8].
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Diagnostico

A DM é considerada uma doenca idiopéatica e ndo existe um exame complementar Gold
Standard para o seu diagnostico. No entanto, assume-se que todos os doentes
apresentam uma HE priméria e que esta pode apenas ser confirmada com uma anéalise
post mortem do osso temporal [4, 8, 30].

Em 1972, a AAO-HNS estabeleceu critérios precisos para o diagnostico da doenca [66].
Estes foram revistos em 1985 [67] e, por ultimo, em 1995 [4]. Segundo estes ultimos, 4
graus de possibilidade/certeza para a doenga sdo definidos com base no quadro clinico,
numa audiometria tonal (ou vocal) e na existéncia ou ndo de HE (tabela 2). As

guidelines frisam ainda, que o diagnéstico deve ser de excluséo.

Tabela 2 — Guidelines da AAO-HNS para o diagnéstico da DM, publicadas em
1995 (adaptado) [4]

Certa | - Doenca de Méniére Definitiva, mais confirmacdo histopatologica

- Dois ou mais episodios vertiginosos com a duracdo minima de 20
minutos

Definitiva | - Perda auditiva documenta audiometricamente, pelo menos numa ocasido
- Acufenos ou sensacdo de plenitude aural no ouvido em causa

- Outras causas excluidas

- Certeza de um episodio vertiginoso

- Perda auditiva documenta audiometricamente, pelo menos numa ocasido

Provavel
- Acufenos ou sensacdo de plenitude aural no ouvido em causa
- Outras causas excluidas
- Episddio vertiginoso do tipo de Méniere sem perda auditiva documentada
Ou
Possivel | - Hipoacusia, fluctuante ou fixa, com presenca de desequilibrio, mas sem

certeza de episddios vertiginosos

- Outras causas excluidas
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A perda auditiva € o Unico critério quantificavel. Segundo a AAO-HNS [4], a

hipoacusia caracteristica da DM pode tomar uma das seguintes formas:

1. A média aritmética dos limiares auditivos a 250, 500, 1000 Hz é igual ou superior a
15 dB da média aritmética dos limiares auditivos a 1000, 2000 e 3000 Hz;

2. Nos casos unilaterais, a média aritmética dos limiares a 500, 1000, 2000 e 3000 Hz
é superior em, pelo menos, 20 dB no ouvido afectado, em compara¢do com o ouvido
contralateral;

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

4. Segundo a avaliagdo do clinico, a perda auditiva do doente é de caracteristicas
audiométricas razoaveis para o diagnosticode DM. Cada caso deve ser referido e
justificado.

O comité da AAO-HNS sugeriu ainda um sistema de estadiamento, baseado apenas na

quantificacdo da perda auditiva (tabela 3). Os responsaveis argumentam, que a inclusao

de outros sintomas, resultaria numa escala subjetiva. A avaliacao é feita usando a média

aritmética dos limiares a 500, 1000, 2000 e 3000 Hz [4].

Tabela 3 - Estadiamento da DM, quando esta é certa ou definitiva (adaptado) [4]

Estadio Limiar auditivo medio
1 <25

2 26-40

3 41-70

4 >70

N&o se considera obrigatorio, que os doentes apresentem uma progressdo pelos

diferentes estadios. Esta escala seria importante para avaliar a eficicia de tratamentos: o
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pior audiograma registado nos 6 meses anteriores ao tratamento seria comparado com o
pior obtido 18 a 24 meses depois da terapia [4].

A AAO-HNS propos também uma escala funcional de 6 pontos, para avaliar o impacto
dos sintomas vestibulares na vida dos doentes. O quadro deve ser analisado pelos
pacientes, em conjunto com o especialista, sendo que a seleccdo final deve ser feita

apenas pelos primeiros [4].

Tabela 4 - Escala de niveis funcionais (adaptado) [4]

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 | 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 I choose,

but 1 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 I 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. I am unable to work, drive, or take care of a family. I am unable to do most of the

active things that I 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.

Esta classificacdo pode ser usada para avaliacdo da doenca num determinado momento
e depois, periodicamente. A escala constitui também um possivel recurso para avaliar 0s

efeitos de uma terapia, classificando os sintomas antes e depois do tratamento [4].
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Por ultimo, o comité sugeriu uma tabela para avaliagdo dos tratamentos, tendo em conta

0 nimero de ataques (tabela 5) [4].

Tabela 5 — Sumario das guidelines (adaptado) [4]

Valor numérico Classe

0 (controlo completo das crises)

1a40

41 a 80

81 a 120

> 120

M| m| O| O W >

Necessidade de tratamento secundario devido a limitagdes provocadas por

vertigens

A média por més de crises vertiginosas dos 6 meses anteriores a terapéutica (X) é comparadacom a média
do nudmero registado entre os 18 meses e 0s 24 meses apds a terapia (Y), usando a equacdo: Valor
Numérico=X/Y*100.

A AAO-HNS fez uma outra recomendacdo - os resultados de uma terapia s6 devem
avaliados, quando o doente tiver sido observado entre os 18 e 0s 24 meses apos 0

tratamento. Admite-se uma analise precoce, se 0s sintomas tornarem necessario levar a

cabo outro tratamento [4].

Exploracéo Clinica

O exame objetivo dirigido a DM, deve ser 0 mais completo possive e pode abranger
varias manobras de diagndstico, que pretendem avaliar a funcdo vestibular. Nas crises,
os achados serdo mais irregulares. Nos intervalos livres as avaliagdes tendem a ser
normais, dependendo do tempo ocorrido desde o Ultimo ataque e dos possiveis danos
permanentes do sistema vestibular [30].

O nistagmo espontaneo deve ser minuciosamente observado e registado. Contudo, ndo

existe consenso sobre 0 que € tipico na DM. Segundo alguns autores, 0 nistagmo nos
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episodios agudos comecaria por ser irritativo, em seguida parético e novamente
irritativo. Outros especialistas defendem a existéncia de apenas duas fases: uma inicial e
outra de recuperacao [30].

A manobra 6culo-cefalia (teste de Halmagyi) avalia a integridade do reflexo vestibulo-
ocular no doente com vertigem. Patolégica em 45% dos casos, torna-se,
frequentemente, positiva apds tratamento cirurgico [30].

O nistagmo de agitacdo cefalica (head shaking test) torna o nistagmo espontaneo mais
exuberante. Quando este ndo esta presente, mas € despoletado pela manobra, costuma
bater para o lado sdo [30].

O teste do nistagmo vibratdrio € Gtil em desiquilibrios unilaterais e costuma bater para o
lado s&o [30].

As provas de Romberg e Unterberger traduzem-se num desvio do doente para o lado
contrario da fase rapida do nistagmo [30].

O Sinal de Hennebert esta presente em casos de longa evolucdo, em que existe uma
fibrose intralabirintica, entre o timpano/estribo e as estruturas vestibulares. E também
despoletado quando se verificam variacGes bruscas da pressao; exemplos sdo o assoar,
espirrar e vibracdes fortes [30].

O fendmeno de Tdlio, raramente, estd presente na DM. Associa-se, principalmente, a

deiscéncia do canal semicircular superior, mas também a fistula perilimféatica [68].

Exames complementares de diagnostico

A DM ¢ diagnosticada com base no quadro clinico apresentado e numa audiometria
tonal. Diversos exames cocleovestibulares, imagioldgicos e laboratorias podem ser

pedidos para excluir outras patologias e avaliar o estado funcional do paciente.
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Testes Cocleares

Audiometria Tonal

De acordo com as guidelines da AAO-HNS, para fazer um diagnostico certo ou
definitivo de DM, a hipoacusia deve ser registada, pelo menos, uma vez. Assim, a
audiometria tonal torna-se um exame obrigatorio, na suspeita de DM [4].

N&o existem curvas audiométricas patognémicas, podendo estas tomar diversas formas.
Mais comum, é encontrar um audiograma em pico nas fases inicais, consistente com
hipoacusia para baixas frequéncias. Também se pode observar, uma perda combinada
para baixas e altas frequéncias, com uma audi¢cdo normal nas médias. As fases
avancadas caracterizam-se por um aumento generalizado do limiar, correspondente a
uma perda auditiva em todas as frequéncias [8].

Uma variacdo de 10 dB em relacdo aos valores considerados normais para a populagao é

tida como significativa [4].

Audiometria Vocal

Em relacdo a audiometria vocal, os pacientes perdem rapidamente a capacidade de
atingir os 100% de discriminacdo, apresentando uma curva em campanula. Uma
mudanca pontual de 15% ou superior, comparativamente aos valores normais deve ser
considerada como perda auditiva [4].

Entre as audiometrias vocal e tonal é frequente encontrar discordancia entre os limiares:
ao nivel dos dB de inteligibilidade e/ou da percentagem de discriminacdo e/ou do aspeto
da curva. A irregularidade é frequente a partir de perdas iguais ou superiores a 65 dB

[29]. Nestes casos, a audiometria tonal deve preferida para classificar o caso [4].

Impedancimetria
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A DM ndo costuma cursar com alteragdes numa impedancimentria, pois os reflexos
estapedicos permanecem normais, mesmo em limiares de surdez, de 60-70 dB. O exame
tem interesse para excluir outras patologias, que provocam achados patolégicos.
Exemplos sdo lesdes expansivas no ouvido interno ou no angulo pontocerebeloso, que

podem causar os sintomas caracteristicos da DM [30].

Otoemissdes acusticas (OEA)

Se existirem OEA assume-se que 0 sujeito tem uma normal funcéo coclear. No entanto,
indiduos sem perda auditiva podem ndo apresentar OEA [30]. Patologias do ouvido
externo e/ou do ouvido interno inviabilizam também esta anélise. Quando a hipoacusia
é superior a 25-30 dB, as OEA séo inexistentes [69]. Assim, os diferentes dados nao

demonstraram utilidade deste exame na DM [30].

Electrococleografia (EcoG)

A EcoG avalia as atividades eléctricas da cdclea e do 8° par craniano, o que permitiria,
teoricamente, documentar uma HE [29]. Quanto mais préximo o eléctrodo ativo estiver
da cdclea, mais significativo seria 0 exame, dai que uma colocacdo intratimpanica seja
considera a mais fidedigna [70].

Os resultados associados a HE sdo: aumento do quociente entre o PS (potencial de
soma) e 0 PA (potencial de acdo) — considerado o critério mais significativo; maior
duracdo do complexo PS-PA; aumento da diferenca da laténcia do PA entre clics de
condensacdo e rarefacdo [70].

Estes achados seriam mais comuns em doentes: sintomaticos; com perda auditiva,
especialmente, se esta se verificar para frequéncias agudas; com uma evolucdo

prolongada [30].
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Um estudo demonstrou, que 27 pacientes com patologia definitiva, segundo os critérios
da AAO-HNS, tinham um quociente PS/PA elevado (>0,35). Relagdes com os outros
parametros acima descritos, ou outros fatores, como a idade, o sexo ou o tempo de
evolugéo da condigéo, ndo foram relatados [70].

A utilidade da EcoG para o diagndstico da DM ndo estad comprovada, pois a inexisténcia
duma uniformizacdo de critérios/valores, ndo permite uma comparacdo dos diferentes

estudos. Os sujeitos podem apresentar HE e ndo sofrer de DM [30].

Potencias evocados auditivos (PEA) do tronco cerebral

Os PEA comecaram por ser usadas em doentes com suspeita de DM, para realizar o DD
com patologias retrococleares, concretamente, 0 neurinoma do acustico [30]. Em 2005,
uma nova técnica diagnostica foi descrita e denominada de Cochlear Hydrops Analysis
Masking Procedure (CHAMP). Nesta, os PEA obtidos de forma convencional séo
comparados com o0s PEA registados e com um ruido rosa de mascaramento,
ipsilateralmente, em diferentes frequéncias. As alteracbes da laténcia da onda V,
consoante 0 mascaramento da regido coclear, traduzem o resultado do CHAMP. Em
sujeitos normais, a laténcia seria consideravelmente maior, que nos doentes. Devido a
dificuldade em reconhecer as ondas V, outros parametros foram estudados, como o
quociente da amplitude do complexo (complex amplitude ratio) [71].

Os autores que sugeriram o teste relataram, que tanto a sensibilidade, como a
especificidade, podiam atingir os 100%, defenindo o atraso da laténcia para 0,3 ms.
Outros estudos demonstraram sensibilidades e especificidades mais modestas. Uma
investigacdo reportou valores de laténcia ideais entre os 0,6 e os 3,8 ms, com uma

sensibilidade de 93% e uma especificidade de 100%. Os valores do quociente da
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amplitude do complexo, reportados para realizar o diagnostico, sdo também
contraditorios [71].

O CHAMP parece muito promissor como exame diagnoéstico da DM, necessitando
ainda de desenvolvimento. Alguns dados favorecem o CHAMP, em detrimento da

EcoG [30].

Testes osmoticos

Substancias com uma osmolaridade elevada — manitol, glicerol e ureia —, no organismo
humano, provocam uma diminuigdo transitoria do volume intracelular e um aumento do
extracelular. Teoricamente, 0s agentes em questdo causariam uma melhoria da HE. Este
possivel alivio seria analisado recorrendo ao audiograma, tonal ou vocal, a EcoG e a
Otoemissdes Acusticas (OEA). Para alem do interesse diagnostico, estes testes teriam
também um valor prognostico (indicagdo de reversibilidade) e terapéutico
(influenciando a escolha da terapia) [30, 72].

Uma audiometria tonal com desidratacéo por glicerol € um exame comummente usado.
Classicamente, o teste é positivo, quando se verifica uma melhoria de 10 dB, nos
limiares de pelo menos dus frequéncias seguidas [30].

A estas provas osmoticas falta evidéncia cientifica e a definicdo de guidelines
especificas, que permitam uma aplicacdo precisa. Estima-se que tém uma sensibilidade
baixa, que ndo permite excluir o diagnostico de DM, quando o resultado € negativo [30,

72].

Provas Vestibulares

Exames vestibulares podem ser normais numa fase inicial da DM, mas tornar-se-ao

anormais (no lado afetado) [8]. Os resultados séo flutuantes e podem-se revelar
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enganadores. Estas provas podem ser usadas para avaliar a utilidade de uma possivel
intervencdo cirdrgica, identificar a existéncia de doenga bilateral ou 0s danos no sistema

vestibular, mas ndo tém valor diagnostico na DM [30].

Videonistagmografia

Este teste estuda a funcdo vestibular através de provas rotatorias (maior sensibilidade) e
caléricas (maior especificidade). As primeiras testam frequéncias superiores a 0,01 Hz,
enquanto que as Ultimas frequéncias entre os 0,002-0,004 Hz [69].

Os resultados na DM sdo contraditérios. Alguns doentes apresentam resultados normais
e em 5% dos casos, regista-se um défice relativo no ouvido sdo (em comparagdo com 0s
exames audiologicos), devido a uma sindrome irritativa. 48 a 78% dos pacientes
apresentam um défice vestibular no ouvido afetado [30].

As provas rotatorias parecem apresentar alteracdes numa fase mais precoce, enquanto
que as caldricas sdo anomalas apenas quando a severidade é elevada.

As varias investigacdes ndo estabeleceram uma correlacéo entre a videonistagmorafia e

0s exames auditivos [30].

Potencias miogénicos vestibulares evocados (PMVE)

Os PMVE sao electromiogramas evocados por estimulacdo acustica do ouvido interno
[69]. A colocagdo de um eléctrodo sobre o musculo esternocleidomastoideu permite o
registo de PMVE cervicais (PMVECc) e a analise do saculo (reflexo saculo-colico) [30,
73]. A analise dos resultados baseia-se nas assimetrias entre o lado direito e o lado
esquerdo. A HE causa, caracteristicamente, auséncia ou laténcia aumentada da resposta.
Uma hidropsia sacular pode ser detetada antes do inicio dos sintomas [8]. As anomalias

dos VEMPc foram estatisticamente relacionadas com o grau de perda auditiva. Os
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VEMPc parecem também ser Uteis para a avaliacdo da progressdo da doenga e para
identificar o ouvido activo nos doentes com doenca bilateral [74].

Os PMVE oculares (PMVEO0) sd@o medidos no musculo recto infeior ocular e estudam o
utriculo. Estes potencias sdo menos utilizados que os cervicais. Nos pacientes com DM
é comum os PMVEOo estarem ausentes, terem limiares aumentados, menores amplitudes
e maiores assimetrias [30, 73].

As alteragOes descritas ndo sao especificas da DM [30, 73]. Um ouvido médio normal é

necessario para uma resposta com qualidade [69].

Teste Calorico

O teste calorico estuda a funcdo do canal semicircular horizontal. Permite avaliar a
funcéo vestibular e indica qual o ouvido afetado [75].

O exame sera importante na DM, quando a cirurgia é considerada, pois esta pode ser
dirigida ao canal horizontal (ver ,,Tratamento*). Alguns autores assumem que o teste
confere informacdo sobre a progressdo da doencga. Outros pacientes realizam a prova,
perante a suspeita de doenca bilateral [75].

O teste caldrico produz vertigens e nistagmos, mesmo quando o ouvido € normal. O

procedimento é desconfortavel e depende da cooperacao do sujeito examinado [75].

Video Head Impulse Test
Os resultados do exame sdo variaveis consoante a fase da doenca, ndo se mostrando
adequado para uma avaliacdo do grau de severidade da patologia. O teste € importante

para uma avaliacdo dos pacientes pré e pos tratamentos ablativos [30].

Posturografia
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A Posturografia € um exame com duas variantes, uma denominada de estatica, outra de
dindmica. Ambas permitem avaliar a capacidade de equilibrio [30].

Na DM, o equilibrio parece ser pior, quando a perda auditiva é mais severa. O equilibrio
dos doentes também esta mais dependente dos estimulos visuais, em comparacdo com
sujeitos sem patologia vestibular. Estudos com PMVE reportaram que esta maior

dependéncia cessa, apds neuretomia vestibular [30].

Analises laboratorias

Perante uma suspeita de DM, devem ser realizados testes de rotina ao sangue -
hemograma, VS, colesterol, triglicerideos, glicemia, estudo do complemento, hormonas
da tiroide e serologia da sifilis. Outros exames podem ser requisitados para DD.
Pesquisa de anticorpos contra antigénios do ouvido interno estdo descritos, ndo sendo

mais vezes pedidos, devido a sua inespecifidade e custo [8, 30].

Exames imagiologicos
Os estudos imagiologicos sdo realizados no contexto de DM, para fazer o DD com
outras patologias e para planeamento pré-cirdrgico. Existem estudos publicados sobre a

possibilidade de analisar in vivo a HE.

Tomografia Axial Computurizada (TAC)

A TAC de alta resolugcdo do osso temporal pode auxiliar no diagndstico da DM, pois
determinados achados radiol6gicos parecem caracteristicos da patologia.

Um estudo relatou, que imagens 3D de TAC permitem demonstrar, em pacientes, uma
perda de continuidade entre o SE, o DE e o ductus reuniens. A diferenca em relacédo a

controlos saudaveis foi estatiscamente significante (p<0,01) [76].
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Outra investigacdo refere que o aqueduto vestibular tende a ser mais estreito em sujeitos

com DM, do que em controlos saudaveis [77].

Ressonéncia Magnética Nuclear (RMN)

A RMN permite a visualizagdo da HE em pacientes com DM. Para tal, utiliza-se uma
sequéncia 3D-FLAIR, obtida ap6s a injecdo endovenosa de um contraste contendo
gadolineo (GBCM ou Gd-DTPA) [30, 78]. O exame demonstra onde a HE é mais
severa, por exemplo, se no vestibulo ou na coclea. Tal, correlacionar-se-4,
respectivamente, com a predominancia de sintomas vestibulares ou da perda auditiva
(p<0,01) [79]. A visualizacdo da HE também parece coincidente com os achados de

testes funcionais, nomeadamente, da audiometria tonal, dos cVEMP e da EcoG [30, 78].

Actualmente, considera-se que a audiometria € 0 Unico exame complementar necessario
para realizar o diagnéstico de DM. A AAO-HNS definiu os critérios desta forma,
pretendendo facilitar a avaliagdo médica do doente e a comparacéo de estudos [4].

Os exames cocleovestibulares (bem como os imagiolégicos e laboratorias, que
pretendem avaliar as alteracfes produzidas pela DM) referidos demonstram uma grande
variabilidade de resultados, que sera o reflexo da complexidade da patologia e da
variacdo dos achados ao longo da sua evolucdo natural. Assim, foi proposto que o0s
doentes realizassem uma bateria de testes do ouvido interno, para estimular a
compreensdo da etiopatogenia da doenca. Esta série de exames incluiria uma
audiometria, cPMVE, oPMVE e testes caldricos, que avaliariam, respetivamente, a

cdclea, o saculo, o utriculo e os canais semicirculares [74].
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Tratamento

A DM ¢é uma condicdo cronica. A terapéutica de primeira linha pretende
controlar/aliviar a sintomatologia, ndo sendo dirigida diretamente contra a fisiopatologia
[8]. Os objetivos primérios sao:
1. reduzir a frequéncia dos ataques e a severidade dos seus sintomas,
nomeadamente as vertigens, acufenos e o agravamento da plenitude aural;
2. prevenir ou retardar a progressao da doenca, nomeadamente as perdas auditiva e
de equilibrio, aliviando também os acufenos e sensacao de pressdo cronicos.
O doente deve conseguir ter uma actividade diaria normal. Nenhuma modalidade
terapéutica conseguiu atingir todos estes objetivos e uma base de evidéncia cientifica
sobre o tratamento da DM, continua a faltar [10, 11].
Um estilo de vida adequado, aliado a uma terapéutica farmacologica adequada,
consegue controlar as queixas em mais de 90% dos pacientes. J& a progressiva
hipoacUsia, raramente responde ao tratamento; em casos mais graves, pode-se recorrer a
aparelhos auditivos. Quando os doentes sofrem de problemas de equilibrio, podem
realizar reabilitacdo vestibular. Aos 5% a 10% de doentes que continuam a sofrer
ataques incapacitantes, pode ser oferecida uma terapéutica interventiva [8, 30].
A informacdo dos pacientes é de grande importancia. Estes devem perceber de que se
trata a doenca e quais sdo as expetativas de tratamento, de forma a que possam lidar da
melhor forma com a situacéo [8].
O acompanhamento precoce parece melhorar o progndstico, pelo que pacientes com

suspeita de DM devem ser, 0 mais rapidamente possivel, referidos a um especialista [8].

Mudancas do estilo de vida
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Os pacientes sdo vulneraveis a factores dietéticos e ambientais que podem agravar 0s
sintomas e/ou despoletar as crises agudas.

A restricdo de sal € comummente recomendada na terapia inicial. Uma ingestdo
apropriada de sal corresponde a 2-3 gramas e deve ser repartida pelas refeicdes,
evitando um bélus [8, 9, 30].

Cafeina e nicotina sdo vasoconstritores e podem reduzir o fluxo microvascular no
sistema labirintico. O alcool também causa mudancas da concentragcdo de fluidos e
electrolitos, podendo afetar um ouvido fragil. Limitar o consumo destas substancias é
usualmente recomendado [8, 30].

O stress desencadeard, possivelmente, as crises através da estimulacdo da glandula
corticosuprarenal e do eixo hipotalamo-hipofisario [8, 9, 30].

Alergias e alteracfes do metabolismo dos glucidos poderam também contribuir para o
despoletar das vertigens [8, 30].

N&o existem dados com evidéncia estatistica, que estabelecam uma conexao entre estes
supostos fatores de risco e as crises [8]. Quando um paciente associa o despoletar dos
seus ataques a uma situacdo ou substancia, ou a varias, em particular, tenta evita-las
[9].

Apos as vertigens, é importante um repouso absoluto. Privacdo de estimulos sensorias e
repouso séo recomendados, até que as queixas cessem. No caso de vomitos, possiveis

perdas de volume devem ser repostas [9, 30].

Terapia farmacologica

A terapéutica farmacoldgica pode ser continuada, de forma a tentar controlar a doenca e
evitar a ocorréncia de vertigens; outras drogas sdo administradas apenas quando as

crises ocorrem [8, 30].
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Os medicamentos prescritos nas crises agudas pretendem controlar as nadseas e 0s
vomitos, mas também as vertigens. Estes devem atingir a corrente sanguinea o0 mais
brevemente possivel, permitindo um melhor alivio das queixas. Os farmacos
administrados em primeira linha tém propriedades antieméticas, mas também atuam
contra os sintomas vestibulares. S&o os casos das Fenotiazinas, com destaque para a
Metoclopramida, embora a Prometazina e a Procloroperazina também sejam usadas; dos
antihistaminicos de 1% geracdo, nomeadamente, Dimenidrinato e Meclizina; dos
anticolinérgicos, exemplo da Escopolamina [8, 30].

Quando os sintomas s&o mais severos, drogas mais direcionadas contra as vertigens
podem ser tomadas - Sulpiride, um antipsicotico atipico; antagonistas dos canais de
Calcio, Flunarizina , Cinarizina [30].

Doses reduzidas de tranquilizantes podem ser prescritas, para acalmar os doentes,
permitindo que estes lidem melhor com os sintomas. Utilizam-se benzodiazepinas, por
exemplo, Lorazepam sublingual, em doses de 0,5-1 mg quatro vezes por dia [8, 30].

Um aspeto importante prende-se com a forma da administragdo. Se 0s vomitos nédo
permitirem a toma de comprimidos, outras formas devem ser usadas, isto &,
supositorios, formas sublinguais e soldveis [8].

Na terapia prolongada estabelecem-se varios regimes de administracdo continuada,
usando diferentes farmacos: diuréticos, betahistina, corticosterdides (vias oral e/ou
sistémica), outros imunosupressores  (Etanercept, Metotrexato, anti-corpos
monoclonais), regimes vitaminicos, preparados herbais e vasodilatadores. Os diuréticos
e a betahistina sdo 0os medicamentos mais prescritos e aqueles que reunem uma maior
aceitacdo por parte dos especialistas [8].

Os diuréticos alterariam o equilibrio electrolitico da endolinfa, causando uma reducao

do volume e pressdo desta ultima, promovendo uma maior drenagem e/ou reduzindo a
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sua producdo [10]. Embora se usem o0s varios grupos de diuréticos, as Tiazidas,
seguidas dos Inibidores da Anidrase Carbonica, sdo os mais administrados [30]. A
escolha deve ter em conta o doente, ser precedida das analises recomendadas para a
prescricdo dos diuréticos e ter em conta as comorbilidades presentes. A revisdo
Cochrane sobre a literatuda publicada até 2010, concluiu que ndo existe evidéncia
cientifica sobre os beneficios dos diuréticos na DM [10].

Em 1998, foi proposto que o Hidrocloreto de Betahistidina reduziria a frequéncia e a
severidade dos ataques vertiginosos e travaria a perda auditiva. Através da reducdo da
pressao endolinfatica, a circulacdo na estria vascular aumentaria e/ou verificar-se-ia
uma inibigdo da actividade do nucleo vestibular. A revisdo Cochrane sobre o assunto,
publicada em 2011, concluiu que ndo existe uma clara evidéncia cientifica sobre os
efeitos positivos da droga na patologia [15].

Um estudo retrospectivo de 10 anos, concluiu, que uma terapia combinada de
Betahistina com Nimodipina, se traduziu numa diminui¢cdo dos ataques vertiginosos,
numa melhoria da postura estatica, numa redugdo dos acufenos e numa melhoria da
audicdo. A outro grupo foi administrada apenas a mesma dose de Betahistina, sendo que
estes doentes experimentaram apenas uma melhoria dos sintomas vestibulares [80].

A toma de corticdides orais e outros imunosupressores, como Metotrexato e Etanercept,
¢ também proposta como tratamento, supondo que a patologia tem uma etiologia
imunologica. Comprovando-se a associacdo/sobreposicdo entre as DM e a DAOI, os
medicamentos imunusupressores desempenhariam um papel muito significiativo. Uma
evidéncia cientifica permanece ainda por demonstrar [8, 30]. Dados sobre a
administracao oral de prednisona durante 10 a 15 dias, ndo mostraram uma melhoria da

audicdo, em sujeitos com DM [81].
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Varios pacientes reportam melhorias e até controlo total dos sintomas com recurso a
regimes vitaminicos e/ou preparados herbais. No entanto, ndo existem estudos sobre

estes tratamentos [8].

Reabilitacéo vestibular, aparelhos auditivos, terapia psicologica

A terapia de reabilitacdo vestibular utiliza exercicios para maximizar o equilibrio e
facilitar uma compensacdo do sistema nervoso central. Todos os pacientes que
apresentam queixas de desequilibrio podem realizar esta reabilitacdo,
independentemente de outros tratamentos e dos resultados destes [8].

Um estudo de 2013 relatou que a reabilitacdo vestibular, recorrendo a realidade virtual,
reduziu, de forma estatisticamentes significante, as queixas de desiquilibrio e melhorou
a qualidade de vida de pacientes com DM. Ambos 0s grupos seguiram um regime
dietético e tomaram Betahistina [82].

Numa outra série, 26 pacientes seguiram um programa terapéutico de 8 semanas num
centro especializado, verificando-se uma melhoria média de 25% em 4 diferentes testes
de equilibrio [8].

Apesar de as queixas de desequilibrio parecerem melhorar apos terapias de reabilitacdo
vestibular, ndo existe qualquer evidéncia sobre a reducdo ou gravidade dos outros
sintomas. A ocorréncia de uma nova crise reverte, frequentemente, os resultados da
terapéutica, impedindo o seu sucesso. A terapia sera mais eficaz, quando as vertigens
sdo espacadas no tempo ou deixaram de ocorrer [8, 32].

Aparelhos auditivos devem ser considerados para pacientes com perda auditiva
significativa bilateral. A flutuacdo auditiva pode causar dificuldades de adaptacdo aos

dispositivos [8].
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Como referido em ,,Clinica®, quando a DM ¢ severa e limita consideravelmente as
normais atividadades diérias, a condicdo psicoldgica pode ser afetada.

Um estudo concluiu, que pacientes de longa duracdo, com uma méa audigdo bilateral,
apresentam altas taxas de incidéncia de depressdao e neurose. A melhoria dos sintomas
vestibulares e da capacidade auditiva nestes sujeitos, com uma cirurgia de
descompressdo do SE, foi inferior em relacdo ao grupo sem perturbacGes mentais.
Quando necessario, os doentes devem ter um acompanhamento psiquiatrico/psicolégico
[54].

Ainda de referir, que se mostra importante a inclusdo das pessoas mais proximas dos
doentes na sua reabilitacdo. Estas devem compreender a patologia, aceitando as
complicacbes que causa, de forma a que os pacientes se sintam mais apoiados e menos

culpados [83].

Terapia cirargica

Aplicando as medidas terapéuticas ja referidas, com doses medicamentosas maximas,
menos de 10 por cento dos doentes tém uma patologia incontrolavel e/ou progressiva,
isto é, sintomas persistentes que reduzem de forma drastica a sua qualidade de vida.
Quando tal se verifica, os pacientes sdo candidatos a uma intervencdo invasiva. No
entanto, avancar para a terapia cirargica na DM é uma decisdo complexa, pois nédo
existem indicacdes precisas [13].

Ha que considerar, quanto tempo se deve esperar pelos resultados do tratamento ndo
invasivo. Autores indicaram, de forma relativamente aleatoria, que para sujeitos com
doenca unilateral, que apresentam ataques incapacitantes apos 3 a 6 meses de terapia

convencional, a cirurgia deve ser ponderada [13].
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Uma clara evidéncia cientifica dos beneficios da cirurgia na DM ndo existe. Nao é
possivel afirmar qual o procedimento com melhores resultados ou se é o mais indicado
para 0 paciente em questdo. Igualmente dificil serd responder se a gravidade do
sintomas se sobrepde aos riscos da intervencdo. Se a capacidade auditiva € adequada
(arbitariamente definida para 50 dB e 80% de discriminag&o do discurso) uma cirurgia
ndo destrutiva é aconselhada. Se a doenca € unilateral e a audicdo € socialmente
inadequada, uma operacdo destrutiva pode ser realizada. Alguns autores e publicacoes,
consideram que as cirurgias a realizar podem ser destrutivas ou ndo destrutivas [13].

As cirurgias destrutivas tém o objetivo de controlar os sintomas através de uma aboli¢ao
da funcdo vestibular. Considerando que na DM o orgdo vestibular é a origem das
vertigens, a sua ablacdo quimica ou cirurgica ou a secc¢ao do nervo vestibular levaram a
cessacdo das mesmas. Estes procedimentos destrutivos sao irreversiveis e tém uma
probabilidade consideravel de também afectar a audicdo. Como tal, devem ser evitados
em pacientes com doenca bilateral e/ou com audi¢do adequada. A perda de equilibrio
sera eventualmente compensada, desde que 0 outro orgédo vestibular apresente uma boa
funcdo, embora tal nem sempre se verifique [8, 13].

Intervengdes cirdrgicas ndo destrutivas visam alterar a evolucdo natural da doenca
reduzindo a frequéncia e severidade dos sintomas. Estes procedimentos sdo menos
invasivos que os destrutivos e pretendem perservar dentro do possivel as estruturas do
ouvido interno, ndo afetando a audicéo [8, 13].

Esta divisdo é algo artificial e também ndo reune consenso. Importa perceber, como
explanado de seguida, que a gravidade dos efeitos secundarios dos diferentes

procedimentos invasivos € muito dispar, o que é considerado na escolha da terapéutica.

Injecdo intratimpéancia
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A administracdo intratimpéanica de farmacos tornou-se o procedimento cirirgico de 12
linha, no tratamento da DM. Aminoglicosideos e corticosterdides tém sido usados para
esta terapia. A técnica pressup0e a instilacdo da medicacdo no ouvido médio, através da
membrana timpanica [30]. Sugere-se que as substancias séo absorvidas para a perilinfa
e endolinfa do ouvido interno, principalmente por meio da janela redonda, mas também
através da janela oval (via ligamento anular) e da rede lacunar na parede déssea, que
rodeia o ouvido interno [11, 12].

O método de aplicacdo da droga depende basicamente de 3 técnicas: 0 microcateter da
janela redonda; o Microwick de Silverstein; a injecdo direta. Cada procedimento tem
vantagens e desvantagens e ndo ha evidéncia cientifica da superioridade de um em
relagdo aos outros no controlo da DM. Parece ser importante, assegurar que os farmacos
atinjam a janela redonda. Enquanto as técnicas com microcateter e de injecdo direta
permitem visualizar a janela redonda, a colocacdo de um Microwick ndo garante o
contato desejado. Mais ainda, 25% dos sujeitos apresentardo uma falsa membrana, que
oblitera parcialmente a janela redonda. Em 5% dos casos, esta obliteracdo sera total
[30].

A injecdo no ouvido médio de aminoglicosideos, nomeadamente, Estreptomicina foi
reportada pela primeira vez em 1957. O objectivo desta terapia seria danificar
qguimicamente o labirinto doente, travando a sua funcdo deficiente e flutuante
responsavel pelos sintomas vestibulares, criando uma situacdo de hipofuncéo
permanente. O cérebro poderia, teoricamente, assumir esta nova situacdo como base,
restabelecendo a funcdo vestibular. A Estreptomicina foi mais tarde substituida pela
Gentamicina (mais usada actualmente), previlegiando uma droga, que é mais
vestibulotoxica, em detrimento de outra que é mais ototoxica, com vista a reduzir o

risco de perda auditiva [12, 30].
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Uma publicacdo recente veio contrariar esta ideia. A estreptomicina esta disponivel
numa forma em po, o que facilita a sua manipulacdo e permite um maior contacto com a
janela redonda na administracdo. Pelo contrério, a gentamicina instilada é uma solucéo
aquosa. A primeira requereria um menor nimero de administracGes, para obter
resultados equivalentes no controlo da patologia. Os efeitos adversos sobre a audi¢do
seriam maiores para uma injecao Unica de estreptomicina, mas semelhantes no fim do
tratamento (assumindo, que o nimero de inje¢des de gentamicina seria maior) [84].

Esta ablacdo quimica tem algumas vantagens em rela¢do a cirurgias mais invasivas:
pode ser realizada em ambulatério com anestesia local (dependendo da técnica de
injecdo), ndo sendo necessaria qualquer internamento e a Gentamicina tem propriedades
vestibutdxicas superiores as ototoxicas, tornando possivel uma maior perservacdo da
audicdo [12].

Para além dos diversos métodos de aplicacdo possiveis, 0 numero de sessdes e as doses
administradas sdo variaveis. A terapia pode consistir em varias injecGes diarias de
pequena quantidade ou em injecGes semanais, em 4 semanas consecutivas: Também se
pode recorrer a uma técnica de saturacdo, em que doses diarias ou semanais sdo dadas
até ao despoletar de sintomas vestibulares, mudanca de sintomas vertiginosos ou
ocorréncia de perdas auditivas. O tratamento pode ser uma resposta as vertigens.
Quando uma crise comeca, o doente recebe uma injecdo de gentamicina. Caso
necessario, o procedimento é repetido, até os sintomas serem controlados [12]. Um
estudo, de duracdo de 7 anos, com 174 pacientes, demonstrou que a maioria ndo volta a
experimentar episodios agudos (83,9%). 12,6% necessitaram de repetir a terapia, nunca
antes de 2 anos depois. Apenas 3,5% se mostraram refractarios ao tratamento, tendo

sido submetidos a uma neurectomia vestibular [85].
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N&o existindo consenso sobre o método mais vantajoso, os especialistas tentam
perservar a0 maximo a audicdo. Existem indicagfes que a administracdo de injecdes
deve ser espacada de forma a permitir averiguar se existiram perdas auditivas ou n&o.
De facto, alguns autores defendem a necessidade de uma ablacdo quimica completa,
enquanto outros afirmam que uma hipofuncdo parcial é suficiente para o controlo das
vertigens, apresentando menos riscos ototoxicos. As doses terapéuticas aplicadas
recentemente provocam poucos efeitos adversos [12, 30].

A injecdo de glucocorticoides para o tratamento da DM foi proposto com base na
teorizacdo que a causa da patologia € uma resposta autoimune desadequada. Embora
ndo esteja comprovada a eficacia do método, seria vantajoso em compara¢do com a
toma oral. Estudos farmacocinéticos em humanos e animais, demonstraram que apenas
elevadas doses orais de corticosterdides resultam em quantidades detetaveis na perilinfa
do ouvido interno. A instilagdo no ouvido médio permite contornar a barreira sanguinea
labirintica, atingindo-se elevadas concentracdes no ouvido interno, apesar da aplicacdo
de doses relativamente baixas; evita-se ainda os efeitos secundarios da administragdo
sistémica [11, 30].

Dexametasona ou prednisolona sdo os anti-inflamatérios mais usados [30]. O
procedimento parece ser bastante seguro e ndo apresentar efeitos adversos assinalaveis.
A dosagem, o nimero de aplicacdes e a duracao do tratamento sdo variaveis [11].

Um estudo reportou que a admnistracdo Unica de OTO-104, uma formulacdo de
dexametasona, produz uma maior reducdo da frequéncia de vertigens e da severidade
dos acufenos, quando comparado com a administracdo de placebo. Uma dose de 12 mg
também se mostrou mais eficaz, que uma dose de 3 mg [86].

A comparacdo da injecdo de 4mg de dexametasona em 3 dias consecutivos, com a

administracdo em 3 semanas consecutivas, ndo apurou uma diferencga estatisticamente
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significativa. Ambos os protocolos permitiram um controlo total das vertigens (classe
A) em cerca de 40% dos casos e substancial em 15% (classe B) [87].

Uma investigacdo comparou a administragdo intratimpancia de gentamicina e
metilprednilosona (3 inje¢Oes, em 3 semanas consecutivas) e concluiu, que o antibiotico
foi mais eficaz no controlo dos 4 principais sintomas associados com a DM [88].

A administracdo intratimpancia de farmacos é, atualmente, o procedimento cirdrgico de

12 linha na DM. A gentamicina é a substancia mais aplicada [30].

Neurectomia vestibular

A seccdo selectiva do nervo vestibular tem como objetivo impedir as vertigens, ao
terminar com os impulsos nervosos vestibulares do ouvido doente ao cerebro [13]. O
doente fica com funcdo vestibular unilateral. Por este motivo, o procedimento é
recomendado apenas, quando a doenca é unilateral. De facto, os efeitos secundarios
podem ser assinalaveis. A hipotese de danificar o nervo auditivo existe (10-20% de
probabilidades). A recuperacao do equilibrio é demorada e, frequentemente, mantém-se
uma certa instabilidade. Cerca de 7% dos pacientes tém uma perda de liquido
cefaloraquidiano [8, 30].

Um estudo follow-up com 44 pacientes (todos reportando nivel 5 ou 6 na escada de
funcionalidade da AAO-HNS), avaliados 24 meses apds a cirugia, demonstrou que 0s
sintomas vestibulares tinham cessado por completo (nivel 1) ou melhorado
significativamente (nivel 2, 3), em 77,3% e 13,6% dos casos, respetivamente. A cirurgia
parece nao ter atuado sobre a hipoacusia, tendo esta piorado. Os acufenos também se

mantiveram [89].

58



Outros dados apontam para 0s mesmos resultados — a cirurgia permite um excelente
controlo das vertigens (em cerca de 90% dos pacientes), mas a perda progressiva da

audicdo mantém-se inalterada [8].

Labirintectomia cirdrgica

A remocado cirtrgica total do labirinto pretende terminar por completo com as aferi¢cdes
nervosas vestibulares, mas também determina uma perda total da audicdo ipsilateral
[13]. Os melhores candidatos a esta cirurgia sdao aqueles com uma doenca unilateral,
sintomas vestibulares resistentes ao tratamento médico e com uma audicdo residual (ou
surdez) no ouvido a ser operado [30].

As vertigens sdo controladas em mais de 90% dos casos [14, 30, 32].

O procedimento causa um desequilibrio acentuado, do qual, frequentemente, os doentes
ndo conseguem totalmente recuperar [32]. Se o ouvido contrario for mais tarde afetado,
0 doente podera perder a audicdo por completo [8]. Contudo, a colocacdo de um

implante coclear ¢ possivel [32].

Cirurgia do saco endolinfatico

A manipulacéo cirdrgica do SE perspectiva interromper a evolucdo natural da doenca,
perservando as funcBes vestibular e auditiva [30]. Esta cirurgia engloba varios
procedimentos, que pretendem aumentar a drenagem endolinfatica e evitar/reverter a
hidropsia: a descompressdo do SE (remocdo Ossea), com abertura para a cavidade
mastoideia; um shunt endolinfatico-mastoideu ou endolinfatico-subaracnoideu; a
remocdo do SE; a simples drenagem do mesmo [13].

A cirurgia do SE é especialmente indicada em doentes com audicdo bem preservada. Os

procedimentos sdo considerados ndo ablativos, mas implicam uma mastoidectomia
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completa, para aceder a zona em causa. Referidos na literatura estdo efeitos adversos,
como laceragBes do seio sigmoide ou do golfo da veia jugular, com consequentes
hemorragias, ou da dura-mater. O nervo facial pode também ser lesado. A experiéncia
do cirurgido € determinante, mas as diferentes intervencGes sdo, em geral, consideradas
seguras [30].

Dados puseram em questdo a eficécia da cirurgia do SE, indicando que os beneficios
reportados pelos pacientes seriam um efeito placebo. Outros estudos com baixa
evidéncia cientifica defendem que o controlo dos sintomas vestibulares seria elevado,
até 80% e que a influéncia sobre a perda auditiva seria residual [8, 14, 30, 90].

Uma equipa no Japdo associou a drenagem do SE com a instilagdo local de
dexametasona. 220 pacientes foram sujeitos ao procedimento. Relativamente ao grupo
de controlo (n=66), que recusou o tratamento, ndo sendo sujeito a qualquer cirurgia, o
controlo dos sintomas vestibulares foi superior, ndo se verificando uma dferenca
consideravel nos sintomas auditivos [90].

Uma comparacdo da cirurgia do SE com a injecdo intratimpéanica de gentamicina
demonstrou, que o 2° procedimento se associa com o reportar de uma melhoria da
qualidade de vida. Estatisticamente, ndo houve diferencas assinalaveis no controlo dos

sintomas [91].

Oclusé&o dos canais semicirculares

A oclusdo 3 canais semicirculares foi proposta para controlar os episddios vertiginosos.
Esta foi realizada em 3 doentes com bons resultados (2 com classe A e 1 com classe B,
segundo o esquema da AAO-HNS), apds insucesso da descompressdo do SE [30].
Considerando o tipo de vertigens na DM, é bastante mais comum bloquear apenas o

canal lateral, impedindo o movimento endolinfatico. As outras funcGes labirinticas
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seriam preservadas, a grande vantagem tedrica desta intervencdo. O procedimento é
especialmente indicado para doentes, cujos 0s sintomas sdo, maioritariamente, vertigens
(incontrolaveis) rotatorias. N&o ha indicacdo nos casos da variante de Tumarkin e
quando as vertigens sdo de outro tipo. Os efeitos secundarios, vestibulares e auditivos,
em comparagdo com procedimentos mais radicais, como a sec¢do do nervo vestibular,
seram menores. Mais ainda, terapias mais radicais podem ser posteriormente realizadas,
em caso de necessidade. Perante a doenca bilateral, uma vez que se elimina apenas a
funcdo do canal lateral, o procedimento pode ser considerado, ao contrério das
intervencdes mais invasivas [92, 93].

A oclusdo do canal semicircular (n=11) foi comparada com a neurectomia vestibular
(n=11). O primeiro procedimento controlou as vertigens em 9 pacientes, enquanto que o
segundo em 10 (classes A/B). A neurectomia provocou mais efeitos secundarios, sendo
que a oclusdo se mostrou uma intervencgéo bastante segura [92].

Outra investigacdo com 28 pacientes, concluiu que a cirurgia é sempre eficaz na
inducdo da parésia do canal lateral, melhorando a sintomatologia vestibular em 75% dos
casos. A cirurgia causou uma deterioracao da audicdo em 18% dos casos. Tal risco pode
ser diminuido, evitando o dano do labirinto membranoso e bloqueando o canal a uma

distancia de pelo menos 3 mm da ampéla [93].

Tenotomia dos muasculos timpanicos
A tenotomia dos musculos estapédio e tensor do timpano diminuiu a tontura subjetiva
em 40/42 doentes (p<0,001). Esta intervencdo é considerada simples e uma boa opc¢éo

contra os sintomas vestibulares [94].

Gerador de pulsos de presséo positiva (Meniett)
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A insercdo de um tubo ventilatorio no ouvido médio, através da membrana timpanica,
permite a aplicagcdo de uma pressdo positiva, com o intuito de melhorar a troca de
fluidos. Esta opcéo de tratamento € sugerida para pacientes que nao respondem ao
tratamento médico ou como adjuvante deste Ultimo. Os dados parecem demonstrar, que
o0 dispostivo provoca a melhoria dos sintomas vestibulares, mas ndo dos auditivos. No
entanto, as vertigens e o desiquilibrio tendem a retornar, apds o tratamento. O tubo de
timpanostomia fica patente durante a terapia e associa-se a efeitos adversos,

nomeadamente, otorreia, bloqueio e extrusdo ndo desejada [8, 14].

Efeito Placebo

Multiplos estudos sobre as terapias médicas e cirurgicas aplicadas na DM demonstraram
melhorias assinalaveis com Placebo [14, 32]. Aparentemente, a propria sugestdo de um
procedimento cirurgico aos doentes, leva a reducdo do numero de crises de vertigem

[30].

Recorrendo as varias terapias disponiveis para a DM, os sintomas vestibulares sao,
quase sempre, controlados. Quando um estilo de vida adequado, associado a uma
terapia farmacologica maxima ndo é suficiente, varios procedimentos cirdrgicos estdo
disponiveis. Actualmente, a intervencdo cirdrgica de primeira escolha é a injecdo
intratimpanica de gentamicina. Se as vertigens continuarem, uma outra cirurgia pode ser
realizada, sendo as mais comuns, a neurectomia vestibular, a manipulacdo do SE e a
labirintectomia. A escolha dependera do caso e das opinides do doente e especialista.

A perda auditiva ndo parece ser influenciada em grande medida pelos varios

tratamentos.
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Conclusao

A fisiopatologia da DM ndo é ainda totalmente compreendida. Assim, os critérios de
diagndstico da patologia baseiam-se na clinica do paciente e num audiograma tonal, ndo
existindo um exame complementar gold standard. Tal, traduz-se numa dificuldade
diagndstica relativa, pois o quadro clinico da patologia é bastante variavel. Alguns
exames complementares podem demonstrar que um individuo apresenta HE (embora se
assuma, que esta s6 pode ser confirmada por uma andalise post mortem do 0SSO
temporal), mas tal ndo significa que o sujeito sofra ou venha a sofrer de DM. Nestes
casos, uma boa resposta a terapéutica médica pode ser interpretada como uma
confirmacdo, que a DM é de facto a causa dos sintomas. Em relacdo ao diagndstico, €
ainda importante saber que este é de exclusdo. Teoricamente, quando as indicacdes para
o diagndstico de outra patologia estiverem presentes, a DM deve ser excluida, o que
podera reduzir, de forma algo artificial, a sua incidéncia, e no limite, levar a que nao
seja mais diagnosticada. De facto, alguns especialistas discordam de tais indicacdes e
reconhecem que os pacientes tém simulataneamente DM e outra comorbilidade, como
enxagueca ou uma doenca autoimune.

O tratamento usado na DM ndo é baseado numa evidéncia cientifica clara, que sera
sempre dificil de estabelecer. Estabelecer grupos placebo, principalmente, para
intervencdes cirdrgicas, recomendadas a pacientes com sintomas que prejudicam
gravemente a sua vida, € discutivel do ponto de vista ético. Quando estudos
randomizados foram realizados, a terapia placebo associou-se a um controlo
significativo dos sintomas. O estado psicoldgico do paciente e a forma como este encara
a doenca parecem ter uma grande influéncia na resposta ao tratamento.

As publicaces da AAO-HNS sugeriram critérios precisos para o diagnostico e o

seguimento da DM e avaliacdo da eficacia de tratamentos. A adopgdo destas guidelines

63



veio permitir a comparacao de resultados de diferentes investigages. No entanto, estas
indicagdes ja foram revistas 2 vezes e nem sempre sdo seguidas, o que impossibilita um
cruzamento preciso de varios dados.

Os vérios problemas expostos condicionam todo o processo médico. Sera determinante
descodificar a fisiopatologia da doenca, para a tentar prevenir e obter melhores
resultados com o tratamento. Uma revisao dos critérios de diagnostico, de seguimento e
de avaliagdo da terapia podera ser considerada, no sentido de facilitar os mesmos e a

elaboracdo de meta-analises.
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Acronimos

AAO-HNS — American Academy of Otolaryngology — Head and Neck Surgery
CHAMP - Cochlear Hydrops Analysis Masking Procedure

DAOI — doenca autoimune do ouvido interno

DD - diagnostico diferencial

DE — ducto endolinfatico

DM- Doenga de Méniere

HE — hidrdpsia endolinfatica

OEA —otoemissdes acusticas

PEA — potenciais evocados auditivos

PMVE (o ou e) — potenciais miogénicos vestibulares evocados (oculares ou cefalicos)
RMN - Ressonancia Magnética Nuclear

SE — saco endolinfatico

SM-Sindrome de Méniere

VDA — Vestibular Disease Association
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