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Resumo

Introdugao: A surdez subita sensorio-neural € uma emergéncia otolégica. Atualmente é
possivel identificar a sua etiologia apenas em cerca de 10% dos casos. A hemorragia
intralabirintica € uma causa rara de surdez subita, cursando frequentemente com
sintomatologia vestibular concomitante. O objetivo deste trabalho é analisar a literatura
relativa a hemorragia intrabirintica, para melhor compreender a sua fisiopatologia, bem como

a abordagem clinica desta entidade.

Materiais e Métodos: A pesquisa bibliografica foi realizada na plataforma PubMed de
acordo com os critérios de inclusao e de exclusao predefinidos. Foram selecionados estudos
prospetivos e retrospetivos, bem como relatos de casos clinicos que envolviam explicitamente
hemorragia intralabirintica publicados entre 2015 e 2020. A partir da analise integral dos
artigos selecionados e de outros artigos igualmente relevantes obtidos por referéncia cruzada,

foi elaborada a presente revisédo sistematica.

Resultados: Foram incluidos nesta revisdo 13 artigos no total. Evidenciaram-se dados
relevantes sobre manifestagdes clinicas, fatores de risco, exames complementares de
diagnéstico, prognaostico e tratamento subjacentes a hemorragia intralabirintica. A prevaléncia
de sintomas vestibulares, em particular a vertigem, revelou-se significativamente superior nos
doentes com surdez subita secundaria a hemorragia intralabirintica, comparando com doentes
com surdez subita secundaria a outras etiologias. Varios doentes com hemorragia
intralabirintica apresentaram histéria de anticoagulagcédo, mas verificou-se nao ser condigéao
sine qua non. Constatou-se ainda que os doentes com hemorragia intralabirintica tendem a
apresentar uma perda auditiva mais profunda, bem como um pior progndstico auditivo,

comparando com doentes com surdez subita n&o secundaria a esta entidade.

Conclusao: Ha ainda lacunas evidentes no que concerne a fisiopatologia da hemorragia
intralabirintica que se traduzem em dificuldades na abordagem clinica destes doentes. A
terapéutica atual ndo é eficaz e ainda nao existem critérios de prognostico bem definidos.
Assim, a realizacdo de novos estudos com maiores populagdes e com periodos de follow-up

mais prolongados revela-se fundamental.

Palavras-chave: Hemorragia intralabirintica; ouvido interno.



Abstract

Introduction: Sudden sensorineural hearing loss is an otological emergency. Currently, it is
possible to identify its etiology in only about 10% of cases. Intralabyrinthine hemorrhage is a
rare cause of sudden deafness, often occurring with concomitant vestibular symptoms. The
objective of this study is to analyze the literature related to the intrabyrinthine hemorrhage in

order to better understand its pathophysiology, as well as the clinical approach of this entity.

Materials and Methods: The bibliographic research for the elaboration of this article was
obtained through the platform PubMed according to the predefined inclusion and exclusion
criteria. Prospective and retrospective studies and clinical case reports which explicitly
involved intralabyrinthine hemorrhage published between 2015 and 2020, were selected.
Based on the full analysis of the selected articles and other equally relevant articles obtained

by cross-reference, the present systematic review was carried out.

Results: A total of 13 articles were included in this review. Relevant data on clinical
manifestations, risk factors, complementary diagnostic tests, prognosis and treatment
underlying the intralabyrinthine hemorrhage were evidenced. The prevalence of vestibular
symptoms, in particular vertigo, was significantly higher in patients with sudden hearing loss
secondary to intralabyrinthine hemorrhage, comparing with patients with sudden hearing loss
secondary to other etiologies. Several patients with intralabyrinthine hemorrhage had history
of anticoagulation, although it is not a sine qua non condition. In addiction, it was found that
patients with intralabyrinthine hemorrhage tend to have a deeper hearing loss, as well as a
worse hearing prognosis, comparing with patients with sudden hearing loss not secondary to

this entity.

Conclusion: There are still evident gaps related to the pathophysiology of intralabyrinthine
hemorrhage that translate into difficulties in the clinical approach of these patients. Current
therapy is not effective and there are still no well-defined prognostic criteria. Thus, new studies

with larger populations and longer follow-up periods are essential.

Keywords: Intralabyrinthine hemorrhage; inner ear.
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Introducao

A surdez subita sensério-neural (SSSN) é uma emergéncia otoldgica e,
frequentemente, um desafio clinico. A SSSN, geralmente unilateral, é definida como uma
perda auditiva superior a 30 dB em trés frequéncias contiguas, instalando-se em menos de
72 horas."

A incidéncia da SSSN é de 5 a 30 por 100 000 pessoas anualmente,® sendo possivel
identificar a sua causa apenas em cerca de 10% dos casos.® As causas hipotéticas sdo

infecciosa, vascular, imunoldgica, traumatica, tumoral, ototoxicidade, entre outras.?41")

Apesar de uma investigacdo detalhada, a grande maioria dos casos permanece
idiopatica.('? Esta investigagdo detalhada compreende exames analiticos, testes
audiovestibulares e Ressonancia Magnética (RM) cerebral.'®'¥ Os exames analiticos
incluem hemograma completo, bioquimica, provas de coagulagao, serologias, etc. Dentro dos
testes audiovestibulares destacam-se a audiometria tonal, a audiometria vocal, os potencias
vestibulares miogénicos cervicais e oculares (cVEMP e oVEMP), o teste de impulso cefalico,

provas caldricas, entre outros. 1519

A RM é recomendada em doentes com SSSN para excluir lesbes do angulo
pontocerebeloso,?” mas também permite identificar lesbes ndo tumorais como sinais de
inflamagado aguda e/ou de hemorragia ao nivel do ouvido interno e/ou do nervo cdcleo-

vestibular.@2")

A hemorragia intralirintica (HIL) € uma causa rara de SSSN, cursando geralmente com
sintomatologia vestibular concomitante. Pode ocorrer no contexto de antiagregacao (acido
acetilsalicilico), anticoagulagao (varfarina), doengca hematoldgica (leucemia, anemia aplastica,
mieloma multiplo, anemia de células falciformes), doenga infecciosa (viral, bacteriana),
doenga imunomediada (Lupus Eritematoso Sistémico, Poliarterite Nodosa, Granulomatose de

Wegener) e trauma.“©7.15:22-30)

Na RM suspeita-se de HIL quando é possivel evidenciar hipersinal espontdneo em
T1, sem realce apds contraste, tanto a nivel endolinfatico como perilinfatico, e hipersinal
em 3D- FLAIR (fluid attenuated inversion recovery). Este hipersinal deve-se ao aumento da

concentragdo de metehemoglobina intra e extracelular.(1328:31.32)

Num estudo de 2016, Kaya et al.®® analisaram ossos temporais com HIL e repararam
que esta entidade esta associada a uma perda significativa de células ciliadas externas na
céclea, mas nao danifica as células ciliadas internas, as células do ganglio espiral, a estria

vascular, nem o ligamento espiral.®¥
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Um ano depois, Kaya et al.® analisaram a parte vestibular de alguns ossos temporais
com HIL, onde detetaram perda de células ciliadas vestibulares (especialmente do tipo 1),
mas néo de outros elementos celulares. Estes achados sugerem que os sintomas vestibulares

podem estar relacionados com a diminuigdo das células ciliadas vestibulares.®%

Como néo existe terapéutica especifica para a HIL, estes doentes recebem o mesmo
tratamento da SSSN idiopatica (corticoterapia), que se tem mostrado claramente insuficiente.
De facto, na grande maioria dos doentes nao existe recuperacao auditiva, com repercussoes

consideraveis na sua qualidade de vida.%3®

Deste modo, esta revisdo sistematica tem como objetivo primario realizar uma
atualizagado para a pratica clinica perante os casos de HIL, bem como discutir as limitagcbes

dos estudos existentes e necessidades futuras.
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Materiais e Métodos

Para arealizacdo da presente revisao sistematica procedeu-se a pesquisa bibliografica
na plataforma PubMed, com os termos Mesh “inner ear AND hemorrhage” e as palavras-
chave “labyrinthine AND hemorrhage”. Foram pesquisados artigos publicados em Inglés entre
2015 e 2020, obtendo-se um total de 989 artigos. A selegao dos artigos foi realizada de acordo

com o esquema de “Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses”.®")

Os critérios de inclusdo aplicados foram: 1) definicdo de HIL incluida no estudo 2)
estudos de coorte retrospectivos e prospectivos 3) estudos caso-controlo 4) estudos
retrospectivos de revisdo de doentes consecutivos e 5) séries de casos (prospectivos ou

retrospectivos).

Procedeu-se a leitura do titulo e do resumo dos diferentes artigos, e aqueles que se
mostraram potencialmente relevantes foram analisados na integra de forma independente
pelos autores. Artigos ndo publicados em inglés, bem como artigos que envolviam criangas

ou animais foram excluidos desta analise.
O fluxograma de selecao esta apresentado na figura 1.

Outros artigos relevantes obtidos por referéncia cruzada também foram incluidos.



Resultados
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Foram selecionados para leitura integral 31 artigos. Como 20 deles ndo abordavam

especificamente HIL, ndo foram incluidos na revisdo sistematica. Adicionalmente, foram

identificados 2 estudos igualmente relevantes através de referéncia cruzada, perfazendo um

total de 13 artigos incluidos na revisao (Figura 1), cujas caracteristicas estdo descritas na

Tabela 1.

Artigos publicados

Mesh (n=475)

Artigos publicados

identificados com os termos identificados com as

palavras chave (n=514)

A\ 4

A

Estudos selecionados para

analise completa (n=31)

\4

Estudos incluidos na revisdo

Excluidos:

477- Duplicados;

472- ndo envolviam HIL;
3- Estudos de criangas;
4- Estudos de animais;

2- Artigos nao publicados

em Inglés;

sistematica (n=11)

Estudos identificados por

referéncia cruzada (n=2)

Total de artigos incluidos na

revisao sistematica (n=13)

Fig 1- Fluxograma de pesquisa bibliografica correspondente a revisao sistematica sobre

hemorragia intralabirintica
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1. Manifestagoes clinicas

Nos artigos incluidos na presente revisdo sistematica, foi possivel verificar que,
embora a perda de audi¢do esteja presente em todos os doentes com HIL, a vertigem e os
acufenos também sao sintomas muito prevalentes. A Tabela 2 apresenta a prevaléncia dos

principais sintomas subjacentes a HIL nos varios estudos.

Um estudo retrospetivo realizado por Wu et al.#" com o intuito de correlacionar
caracteristicas das imagens da RM com as manifestagdes clinicas no contexto de HIL, utilizou
uma amostra populacional de 112 doentes com SSSN, com uma média de idades de 47,6
anos. Foi identificada HIL em 7 doentes. Todos os doentes com HIL apresentaram, ndo so6
surdez profunda a cofose, mas também vertigem, nauseas e vémitos. Em contraste, no grupo
sem HIL foi registada vertigem em apenas 21,0% (22/105) dos doentes. Constatou-se,

portanto, uma prevaléncia de vertigem significativamente superior nos doentes com HIL.“"

Resultados similares foram revelados por Wei et al.('® num estudo de 2019, que incluiu
80 doentes com SSSN. De facto, 100% dos 30 doentes com HIL detetada em RM 3 Tesla
apresentava vertigem, enquanto que no grupo sem HIL a vertigem estava presente em apenas

58% dos casos.(®

Na Coreia do Sul, um estudo de caracteristicas semelhantes elaborado por Lee et al.®)
contou com 35 doentes com SSSN, tendo sido evidenciada HIL em 12 doentes. Os autores
evocaram que 92% dos 12 doentes com HIL se queixou de vertigem, enquanto que a

prevaléncia deste sintoma no grupo sem HIL foi de apenas 26%.*

No estudo de Dubrulle et al.“? que incluiu 37 doentes com SSSN, foi detetada HIL na
RM 1,5 Tesla em 8 doentes. Destes 8 doentes, com uma idade média de 52,1 anos, 7 (87,7%)

apresentavam vertigem e 6 (75%) acufenos.“?

Cho et al.'"” no seu estudo de 2017, estudaram uma amostra populacional de 200
doentes com SSSN sujeitos a RM 3 Tesla. Doentes que foram sujeitos a RM 1,5 Tesla foram
excluidos. Estes autores compararam resultados entre doentes com SSSN secundaria a
lesdes evidenciaveis na RM e doentes com SSSN idiopatica. Para além disso, compararam
resultados dentro do grupo com SSSN secundaria, ou seja, entre doentes com HIL, lesdo
tumoral e labirintite. Dos 7 doentes com HIL, 6 queixaram-se de vertigem. Em contraste,
apenas 3 (50%) dos doentes com labirintite revelaram vertigem e no grupo com les&o tumoral
nenhum doente apresentou este sintoma. Estes achados mostram que a vertigem € mais

comum nos doentes com SSSN associada a HIL em comparag&o com outras etiologias.('”)

Contrastando com os estudos acima mencionados em que 100% dos doentes com HIL
apresentava perda auditiva, no estudo retrospetivo de Vivas et al.®*? foi registado um doente
13



Hemorragia Intralabirintica
com HIL que se queixava de vertigem, mas n&o de perda auditiva, provando que a auséncia
de surdez nao exclui HIL. Estes autores estudaram uma amostra constituida por 11 doentes

com HIL, sendo que a vertigem estava presente em 9 deles (82%).%?

Tabela 2: Prevaléncia dos principais sintomas subjacentes a hemorragia intralabirintica nos
varios estudos incluidos na revisdao

Nausea
Autores Surdez Vertigem Acufenos Otodinia elou

vomito

24(100%) 23(95,8%)  19(79%) - ;
11 10(90,9%)  9(81,8%)  3(27.2%) 2(182%)  2(18%)
30 30(100%)  30(100%) ] ; ;
12 12(100%)  11(92%) ; ; ;
1 1 1 1 ] 1
1 1 1 ; ] ]
42 ] 42(100%)  38(90,5%) ; ;
1 1 1 1 ] ;
7 7(100%)  6(85,7%) ; ; ;
8 8(100%)  7(87.7%)  6(75%) ; ;
7 ] 7(100%) ] ; 7(100%)
6  6(100%)  6(100%) ] ] .
5(100%) ; - ; ;
155 154(99.4%) 144(92.9%) 68(43,9%)  2(1,3%)  10(6,5%)

HIL: hemorragia intralabirintica

(¢)]
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2. Fatores de risco

Sabe-se que doentes sob terapéutica anticoagulante ou antiagregante, bem como
doentes com determinadas doengas hematoldgicas tém um risco acrescido de desenvolverem
HIL, no entanto varios artigos incluidos nesta revisao mostraram que nao sao condicdes sine
gqua non, uma vez que estes fatores de risco estavam presentes apenas nalguns doentes com
HIL. Na tabela 3 encontra-se o somatério dos doentes com HIL de todos os artigos incluidos

na revisdo com diferentes fatores de risco.

Verificou-se historia de anticoagulagao num total de 12 doentes com HIL, tendo sido

muito provavelmente esta a causa da HIL nestes doentes.5817:3241)

No seu estudo de 2018, Vivas et al.®? dentro da sua amostra de 11 doentes com
HIL identificada em RM 1,5 Tesla, verificaram que dos 5 doentes anticoagulados, 4 estavam
medicados com varfarina e apresentavam um international normalized ratio (INR)
supraterapéutico, sendo muito provavelmente esta a causa da HIL nestes doentes. Em
contraste, 2 dos doentes com HIL aparentemente ndo apresentavam qualquer comorbilidade,

sugerindo que individuos adultos saudaveis também podem desenvolver HIL.®?

Para além da anticoagulacdo, varios outros fatores de risco subjacentes a HIL foram
destacados nos diferentes artigos. De facto, evidenciou-se hipertensdo em 26 doentes com

HIL,(18:3236.39) diabetes em 18,(18:32:39 g dislipidemia em 8.9

Em 2 doentes, assumiu-se que a HIL foi secundaria a sua doenga hematoldgica de

base. (16.:36)

Registou-se ainda consumo de tabaco num doente e de alcool em 2.(16-32)
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Tabela 3: Somatério dos doentes com hemorragia intralabirintica de todos os artigos incluidos

na revisao com diferentes fatores de risco

Fatores de risco para HIL Numero de doentes Estudos
Anticoagulagéo 12 (4,6,17,32,41)
Hipertensao 26 (18,32,36,39)
Alcool 2 (16,32)
Tabaco 1 (32)
Diabetes 18 (18,32,39)
Dislipidemia 8 (39)
Doencgas hematoldgicas 2 (16,36)
Malformagdes vasculares 0

HIL: hemorragia intralabirintica
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3. Exames complementares de diagnéstico, tratamento e prognéstico

A aplicacdo da sequéncia 3D-FLAIR, bem como o aparecimento da tecnologia 3 Tesla
permitiu obter mais informagdes relativamente aos fluidos labirinticos. Deste modo,
atualmente a RM tem um papel inestimavel ndo sé no diagndstico, mas também no

prognéstico em doentes com HIL.

No estudo 3D-FLAIR, em condigbes normais, a imagem € semelhante a imagem
ponderada em T2 mas com supressao do sinal dos fluidos, pelo que a endolinfa, a perilinfa e
o liquido cérebro-espinhal (LCE) aparecem escuros. Assim sendo, se numa sequéncia FLAIR,
0 ouvido interno permanecer intenso, € um indicio de que podemos estar perante fluido

proteico patoldgico ou perante hemorragia.®®

Os estudos conseguiram correlacionar HIL com mau progndéstico autitivo, tal como se
pode verificar na tabela 5 e na tabela 6. Ja no que concerne a vertigem e aos acufenos, estes

tenderam a desaparecer ao longo do follow-up.

Num estudo realizado na China em 2019 por Chen X et al.®®, com uma amostra
populacional de 1252 doentes com SSSN, foi identificada HIL em 24 doentes por RM 3 Tesla.
Através da visualizagdo das RM de seguimento, chegou-se a conclusdo que o hipersinal
desapareceu dentro de 2 semanas a 4 meses. Estes achados sugerem que o periodo de
tempo entre o inicio dos sintomas e a realizacdo da RM deve ser o mais reduzido possivel.
Os autores hipotetizaram que este fendmeno se deve ao facto da hemorragia ser auto-limitada
e ao facto do sangue ser reabsorvido. A taxa de eficacia do tratamento no grupo com HIL foi
de 33,3% (8/24), tendo 1 doente alcangado recuperagao auditiva completa. Este estudo
defendeu que doentes com HIL benefeciam da administragcao de corticoterapia e de agentes

neurotropicos, bem como da suspensdo de agentes vasoativos e tromboliticos.®®

Um estudo de 2019 levado a cabo por Chen K et al.®® reuniu uma amostra de 42
doentes com HIL identificada na RM. Todos os doentes foram tratados com metilprednisolona
intravenosa (IV) (48-60 mg/ dia em dose unica) durante 7 dias, seguindo-se a redugao gradual
de concentragdo do corticosteréide durante um periodo de tempo semelhante. Foram
administrados corticosteréides intratimpanicos (IT) como terapia de resgate nos doentes que
o consentiram. Na audiometria tonal realizada no primeiro més pdés-tratamento constatou-se
uma recuperacado média do limiar auditivo de 13,8 £ 11,3 dB, estabilizando a partir dai. No
que concerne a audiometria vocal, constatou-se uma recuperagdo média do word recognition
score (WRS) de 17,6 + 24,4%, tendo este parametro estabilizado apenas a partir do 6° més.
Os autores ndo encontraram correlagao entre fatores de risco sistémicos e o prognéstico. Dos

estudos incluidos nesta revisao, este foi 0 Unico que comparou a recuperagao auditiva entre
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doentes sujeitos a corticoterapia |V isolada e doentes sujeitos a corticoterapia IV associada a
corticoterapia IT. Embora nenhuma das duas estratégias terapéuticas tenha garantido
recuperacao auditiva completa, a segunda mostrou-se ligeiramente mais eficaz, sugerindo
que a administracao de corticoterapia IT desde inicio e ndo como terapia de resgate pode ser
uma estratégia licita. Para além disso, reparou-se que a recuperagao auditiva nas frequéncias

baixas foi mais frequente do que nas frequéncias mais altas.®®

No estudo de Lee et al.”Y, os doentes foram tratados com prednisolona 1 mg/kg durante
7 dias, seguidos de reducdo gradual de concentragdo do corticosteréide. Nenhum doente
recebeu injecao IT de corticdides. No grupo com HIL, o limiar auditivo médio inicial foi 94,09
+ 35,9 dB, e no grupo sem HIL 66,66 + 30,1 dB (p=0,036). Estes achados sugerem que a
perda auditiva nos doentes com SSSN secundaria a HIL é superior comparando com com
outras etiologias. A audiometria tonal realizada passados dois meses demonstrou um limiar
auditivo médio de 78,19 + 46,26 dB no grupo com HIL e de 37,17 + 31,96 dB no grupo sem
HIL (p=0,014), inferindo-se que o progndstico auditivo dos doentes com HIL é pior
comparando com outras etiologias de SSSN. Tal como Chen K et al.®®, os autores deste
estudo contemplaram que a recuperacao da audigao foi menos frequente nas frequéncias
altas (2.000, 4.000 e 8.000 Hz) do que nas frequéncias baixas (250,500 e 1.000 Hz).®

No estudo de Wei et al."®), que tinha como objetivo comparar o progndstico entre varias
etiologias de SSSN, todos os doentes foram tratados durante 14 dias com corticoterapia IV,
corticoterapia IT e oxigenoterapia hiperbarica. O periodo de acompanhamento dos doentes
foi de 12 meses. No gupo sem HIL o limiar de audicdo médio no inicio foi 106,7 + 11,8 dB e
12 meses pos-tratamento 53,6 + 11,4 dB. Ja no grupo com HIL, o limiar auditivo médio no
inicio foi 102,6 + 12,5 dB, e 12 meses pos-tratamento 74,2 + 10,7 dB. Quanto ao WRS médio
12 meses pos-tratamento, este foi 83,5 + 24,5% no grupo sem HIL e 65,5 £ 21,7% no grupo
com HIL. De facto, no grupo com HIL ndo houve qualquer recuperacao auditiva em 80% dos
doentes e 20% deles experenciaram apenas uma recuperacgao ligeira. Em contrapartida, no
grupo de doentes sem HIL, 52% nao apresentaram qualquer recuperag¢ao auditiva, 32%
tiveram recuperagao ligeira, 10% recuperagao parcial e 6% recuperagdo completa. Estes
resultados sugerem que a SSSN secundaria a HIL estd associada a pior progndstico,
comparando com outras etiologias. No que diz respeito ao limiar auditivo médio inicial, ao
contrario do estudo Lee et al.®), ndo houve diferenga estatisticamente significativa entre os
dois grupos. A semelhanca de Chen K et al.®9, estes autores repararam que o limiar auditivo
diminuiu apenas até 1 més pos-tratamento e que o WRS aumentou apenas até 6 meses pos-
tratamento, sugerindo que o diagndstico e o tratamento desta entidade devem ser realizados

0 mais precocemente possivel.('®
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Cho et al.'"”, constataram que HIL esta associada a pior progndstico em relagdo a
outras etiologias de SSSN. No grupo com HIL, no grupo com lesédo tumoral e no grupo com
labirintite, o limiar auditivo médio final foi 82,2 + 41 dB, 60 + 30.09 dB e 66.5 + 44.28,
respetivamente. Todos os doentes deste estudo foram sujeitos a 60 mg/dia de prednisolona
oral durante 7 dias. No que ao limiar auditivo inicial diz respeito, nenhuma diferenca

estatisticamente significativa foi encontrada entre os 3 grupos.(”)

Conte et al.'¥ estudaram 42 doentes com SSSN que foram sujeitos a RM 3 Tesla,
tendo sido detetada HIL em 5 deles. Nenhum doente com HIL apresentou recuperagao
auditiva. Todos os doentes do estudo foram tratados com prednisona oral (50 mg/dia com
reducao gradual de meia dose de 4 em 4 dias perfazendo um total de 12 dias de tratamento),

oxigenoterapia hiperbarica e dexametasona intratimpénica a titulo de resgate.('¥

No estudo de Wu et al.*"), os 112 doentes incluidos foram sujeitos a corticoterapia oral
(metilprednisolona 48 mg/dia, por 7 a 14 dias com subsequente reducido gradual de
concentracao do corticosteréide durante um periodo semelhante) e/ou oxigenoterapia
hiperbarica por duas semanas. Os doentes foram divididos em 4 categorias distintas de
acordo com a perda auditiva. Efetivamente, 5 doentes apresentaram perda auditiva leve, 43
perda moderada, 30 perda severa e 34 perda profunda a cofose. De notar que em 7 destes
34 doentes com perda profunda a cofose, foi detetada HIL na RM e em nenhum deles se
verificou qualquer recuperacao auditiva no 6° més de acompanhamento. Em contraste, nos
restantes 27 doentes com perda profunda a cofose, 5 tiveram recuperacido parcial e 5
recuperacao completa. Estes achados sugerem que doentes com SSSN secundaria a HIL
tendem a apresentar pior prognéstico auditivo do que doentes com outras etiologias. Embora
0 prognéstico auditivo tenha sido pobre, a vertigem e os acufenos desapareceram em todos
os doentes com HIL. Para além disso, verificou-se correlagcio entre os locais do ouvido interno
com hipersinal na RM com a sintomatologia apresentada pelos doentes, reforcando a
fiabilidade da RM no contexto de HIL.#"

No estudo de Vivas et al.??, 9 dos 11 doentes com HIL receberam corticoterapia
oral e/ou IT. Nenhum dos doentes incluidos no estudo apresentou recuperacao auditiva. Tal
como no estudo de Dubrulle et al.*9, o facto dos doentes terem sido submetidos a RM 1,5
Tesla constitui uma das suas limitagées. N&o obstante o diagndstico radiologico de HIL com

tecnologia 1,5 Tesla ser possivel, a resolugdo da tecnologia 3 Tesla é muito superior.©?

No estudo publicado por Kim et al.®"em 2017, que tinha como objetivo principal avaliar
achados de HIL na RM 3 Tesla, nenhum dos 6 doentes com HIL apresentou recuperagao
auditiva. Todos os doentes deste estudo foram sujeitos a metilprednisolona 1 mg/kg/dia

durante 5 dias, seguidos de 7 dias de redugado gradual de concentrag&o do corticosterdide.®"
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Tabela 4: Prognéstico auditivo dos doentes com hemorragia intralabirintica incluidos nos

diferentes artigos, segundo a classificagao de Siegel“?

Doentes Recuperagao Recuperagao Recuperagao Sem

Autores com completa parcial ligeira recuperagao
surdez

10 0 0 0 10(100%)
24 1(4,2%) 4(16,6%) 3(12,5%) 16(66,6%)
6 0 0 0 6(100%)
30 0 0 6(20%) 24(80%)
42 0 24(57,1%) 0 18(42,9%)
1 - - - 1
8 0 0 0 8(100%)
7 0 0 0 7(100%)
5 0 0 0 5(100%)
12 2(16,6%) 2(16,6%) 0 8(72,7%)
7 1(14,3%) 2(28,6%) 0 4(57,1%)
1 1 - - -
1 - - - 1
154 5(3,3%) 32(20,8%) 9(5,8%) 108(64,9%)

Recuperagao completa: limiar auditivo médio final inferior a 25 dB independentemente da melhoria
audiométrica; Recuperagao parcial: Melhoria audiométrica > 15 dB e limiar auditivo médio final entre
25 e 45 dB; Recuperacgao ligeira: Melhoria audiométrica > 15 dB e limiar auditivo médio final > 45 dB;

Sem recuperagao: Melhoria audiométrica < 15 dB e limiar auditivo médio final > 75 dB

Tabela 5: Limiar auditivo médio inicial e final dos doentes incluidos nos varios estudos

Limiar auditivo médio final

Limiar auditivo médio inicial
Autores

Doentes com Doentes sem Doentes com Doentes sem HIL

HIL HIL HIL

102,6 +12,5dB  106,7 + 11,8 dB 74,2+ 10,7 dB 53,6 + 11,4 dB
94,09+359dB 66,66 +30,1dB 78,19+46,26dB 37,17 + 31,96 dB

105 dB - = -
109,2 + 9,6 dB - 90.8 + 16.2 dB -
72 + 26,8 dB - 82,2+ 41dB -

HIL: hemorragia intralabirintica
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Discussao

A HIL é uma causa rara de SSSN, mas o seu diagnédstico tem vindo a aumentar devido
a evolugdo da RM. Pode surgir no contexto de anticoagulagédo, antiagregacdo, doenca
hematoldgica (leucemia, anemia aplastica, mieloma multiplo, anemia de células falciformes),
doenga infecciosa, doenga imunomediada e trauma. Varios artigos incluidos nesta revisao
registaram doentes com HIL de causa desconhecida e, como alguns deles ndo apresentavam
qualquer comorbilidade, podemos afirmar que individuos saudaveis também podem

desenvolver HIL.

Foi possivel constatar que, para além da perda auditiva, a vertigem e os acufenos sao
sintomas muito prevalentes na HIL. Lee et al.), Wu et al.#", Wei et al."® e Cho et al.("")
verificaram inclusivamente que a vertigem era mais prevalente nos doentes com HIL,

comparando com outras etiologias de SSSN.

Chen X et al.®® repararam que o hipersinal na RM desapareceu entre 2 semanas a 4
meses. Deste modo, pode concluir-se que a RM deve ser realizada o mais precocemente

possivel e, de preferéncia, antes do inicio da corticoterapia a fim de evitar um falso negativo.

Geralmente existe correlacédo entre os sintomas e os locais com hipersinal na RM, tal
como foi possivel verificar no estudo de Wu et al.#"), contribuindo para consolidar a fiabilidade

deste exame de imagem nestes casos.

A perda auditiva tende a ser mais profunda nos doentes com HIL comparando com
doentes com SSSN n&o associada a HIL. Wu et al.*") e Lee et al.» conseguiram corroborar
essa ideia ao contrario de Wei et al.('® e Cho et al.!"”. Para além disso, Chen K et al.®9 e Lee
et al.» conseguiram demonstrar que a perda auditiva € mais comum nas frequéncias baixas

do que nas altas.

Os doentes com HIL incluidos nos artigos desta revisao foram sujeitos a diferentes
protocolos terapéuticos. Esses protocolos consistiram em corticoterapia oral ou sistémica,
com ou sem corticoterapia IT (geralmente a titulo de resgate) e com ou sem oxigenoterapia
hiperbarica. A unica especificidade para HIL prendeu-se com a suspensao de agentes
vasoativos ou tromboliticos, no entanto o risco-beneficio desta suspensao ainda é alvo de
debate.

O estudo de Chen K et al.®® foi o Gnico que comparou o prognostico auditivo entre
doentes com HIL submetidos a corticoterapia IT e doentes com HIL que receberam apenas
corticoterapia IV, demostrando que os doentes podem benefeciar da inje¢ao IT de corticoides

desde o inicio do tratamento.
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Na grande maioria dos artigos, houve uma correlacdo positiva entre a HIL e um
prognéstivo auditivo pobre. Os artigos que compararam resultados entre doentes com HIL e
doentes com outras etiologias de SSSN conseguiram constatar pior prognostico auditivo nos
primeiros. Dentro dos doentes com HIL incluidos nos varios artigos, a maioria nao apresentou
qualquer recuperacao auditiva na ultima audiometria tonal de follow-up. Na maior parte dos
artigos, nenhum doente apresentou recuperacgéo auditiva completa. Estes dados demonstram

que a terapéutica atualmente instituida nos doentes com HIL n&o é eficaz.

Conjugando todas as informagbes supramencionadas, podemos inferir que um doente
com SSSN profunda associada a vertigem tem uma grande probabilidade de ter HIL e,

consequentemente, um prognéstico auditivo pobre.

Nao obstante a terapéutica atualmente usada no contexto de HIL estar longe do ideal,
esta deve ser iniciada o mais rapido possivel, na medida em que a diminuicdo do limiar
auditivo parece ocorrer apenas até ao primeiro més poés-tratamento, tal como se verificou no

estudo de Chen K et al.®® e de Wei et al.('8).
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Limitacoes

A presente revisao sistematica apresenta algumas limitagdes.

Na pesquisa bibliografica, foi usada apenas a plataforma Pubmed. Através da

pesquisa noutras plataformas, poder-se-ia alcangar outros artigos igualmente relevantes.

A bibliogragia relativa a hemorragia intralabirintica apresenta essencialmente

estudos retrospetivos e com amostras populacionais pouco numerosas.

O diagnéstico definitivo de HIL é limitado pela inacessibilidade do ouvido interno a
uma observacgao directa. Deste modo, nos varios artigos incluidos na revisdo pode ter-se

assumido HIL erradamente nalguns doentes, enviesando os resultados.
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Conclusao

O conhecimento da fisiopatologia da HIL ainda revela algumas lacunas que
precisam de ser colmatadas no futuro. Estas lacunas comprometem o estabelecimento de
uma terapéutica especifica e eficaz para estes doentes. A terapéutica da HIL, que ainda é a
mesma da SSSN idiopatica, tem-se revelado claramente insuficiente. Para além disso, nao

existem critérios de progndstico bem definidos.

Urge a realizagao de estudos prospetivos, com amostras populacionais maiores e com

periodos de follow-up mais prolongados.
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