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Introdução

A Doença de Menière (DM)1-3 é uma vestibulopatia comum em adultos e idosos, com leve 
prevalência no sexo feminino, com etiologia incompletamente esclarecida.A eclosão periódica 
dossurtos de vertigem e sintomas aurais típicosda DM tem sido ligada aaumento no volume 
de fluidos da orelha interna4.

A DM é uma vestibulopatia crônica episódica, debilitante, com evolução imprevisível, 
predisposição genética, história familiar em 10% dos casos e um padrão de herança de 
dominância autossômica. É influenciável pelo efeito combinado de fatores genéticos, 
hormonais, virais, imunológicos e ambientais. Oacometimento de uma única orelha (DM 
unilateral) éhabitual, mas ambas as orelhas podem ser envolvidas (DM bilateral). Não obstante 
a relação com acúmulo de endolinfa na cóclea, sáculo e ducto endolinfático, alargando os 
espaços endolinfáticos, a hidropisia endolinfática não explica integralmente a persistência de 
zumbido, progressão da perda auditiva e frequência das crises vertiginosas5.

Outras suposições foram as variações anatômicas das dimensões e posicionamento 
do saco e ducto endolinfáticos; inflamação viral ou acometimento autoimune do saco; e, 
anomalia geneticamente induzida do controle endolinfático. O bloqueio de ductus reuniens e 
saco endolinfático em experimentos animais produziram hidropisia coclear, sacular e utricular. 
O início da DM revelou um padrão semelhante à vertigem posicional paroxística benigna, 
sugerindo que a hidropisia endolinfáticapudesse estarrelacionada com um deslocamento de 
otólitos saculares6.

Presumia-se que a crise da DM adviria da ruptura da membrana de Reissnerpela hidropisia 
endolinfática, misturando endolinfa do ducto coclear com perilinfa da escala vestibular.A 
contaminação das fibras nervosas aferentes pelo potássio deflagrariaa vertigem agudae 
sintomas coligados,até que as concentrações iônicas se restaurassem. Foi apregoado 
também que o episódio agudo da DM seria devidoao súbito aumento do volume endolinfático, 

ABORL-CCF - Associação Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial 1

Professor Titular de Otorrinolaringologia da UNIFESP - Escola Paulista de Medicina

Heloisa Helena Caovilla
Professor AssociadoLivre-Docente da UNIFESP - Escola Paulista de Medicina



+ Temas Otoneurológicos - Update em otoneurologia

desviando o fluído da cóclea parautrículo e ductos semicirculares, distendendo as células 
ciliadas das cristas ampulares. Estateoria é suportada por experimentos audiológicos e 
eletrofisiológicos, além de pesquisas em animais. Imagens à tomografia computadorizada 
dos ossos temporais não revelaram ruptura na membrana de Reissner e, por outro lado, foi 
comprovada aausência de vazamento de fluoresceína para a perilinfa7,8.

A origem da hidropisia endolinfática continua desconhecida.Vários aspectos da DM 
permanecem misteriosos, mas na última década ocorreram avanços na gestão clínica da 
enfermidade5,7.

Critérios diagnósticos

O diagnóstico da DM típica é dependente da história clínica,que consta de uma tétrade 
sintomática de vertigem episódica agregada a náusea e vômito, sensação de perda 
auditiva,zumbidoe plenitude aural naorelha acometida; os sintomas aurais sãomodificáveis 
antes e no decorrerda crise vertiginosa4,5.

Os critérios diagnósticoscontemplam duas categorias: DM definida e DM provável3.

A DM definida consiste em dois ou mais episódios vertiginosos agudos com duração de 20 
minutos a 12 horas;perda auditiva neurossensorial (PANS)em baixas a médias frequências na 
orelha afetada, ao menos uma vez antes durante ou após o surto de vertigem; sensação de 
perda auditiva, zumbido e plenitude aural flutuantesna orelha afetada; não melhor explicada 
por outro diagnóstico vestibular3.Os achados ao exame físico costumam sernormais; 
a audiometria habitualmente identifica a PANSe é capaz de demonstrar a flutuação da 
audição nas crises e fora dela,ao longo do tempo4,5; a audição pode retornar à normalidade 
entre as crises, aos limiares auditivos anteriores ao último episódio vertiginoso ou piorar 
gradativamentecom a repetição das crises.

Aconselha-se evitar excesso de solicitação de exames de função vestibular ou 
eletrofisiológicos, já que os critérios diagnósticos da DM definida são baseados na história 
clínica e à audiometria, enquanto que os da DM provável apenas na história clínica3-5,9. No 
entanto, além da audiometria, outrosprocedimentos otoneurológicos são úteis para confirmar 
disfunções do sistema vestibular periférico ou central, estabelecer o prognóstico, orientar o 
tratamento e monitorar a evolução dos pacientes.
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A prova calórica à videonistagmografia e a avaliação dos três canais semicirculares ao 
vídeo teste do impulso cefálico são valiosos para constatar a frequente hipofunção vestibular, 
auxiliar no diagnóstico diferencial com outras vestibulopatias e indicar a reabilitação vestibular 
na DM.

A DM provávelcaracteriza-se por dois ou mais episódios de vertigem ou tontura com 
duração de 20 minutos a 24 horas; sintomas aurais flutuantes (sensação de perda auditiva, 
zumbido, plenitude aural) na orelha afetada; não melhor explicada por outro diagnóstico 
vestibular3.

A DM pode começar de duas formas distintas. Inicia-se mais frequentemente com episódio 
vertiginoso agudo,PANS e outros sintomas aurais no labirinto comprometido. Menos comum 
é a DM em que o primeiro ataque de vertigem surgesomente anos depois da instalação da 
PANS.

São considerados quadros clínicosatípicos aqueles que exibem diferentes combinações 
entre sintomas coclearese vestibularesnão enquadráveis nos atuais critériosdiagósticos10. 
Entre as diversas atipias da DM, situam-se a síndrome de Lermoyez e as variantes 
exclusivamente coclear (hidropisia coclear)ou exclusivamente vestibular (hidropisia 
vestibular)

A variantecoclear da DM exterioriza-se pelo desenvolvimento gradual de PANS unilateral 
de caráter flutuante e zumbido ipsilateral, sem sintomas vestibulares. A variante vestibularda 
DM, também geralmente unilateral, se expressa por episódios vertiginosos e outras 
manifestações vestibulares, plenitude aural, zumbido e intolerância a sons, massem PANS. 
Ambas as variantes podem se converter em DM definida ou provável, ao longo do tempo.

A síndrome de Lermoyez (“avertigem que faz ouvir”) é rara; o paciente relata que a 
sensação de perda auditiva melhora acentuadamentedurante o episódio vertiginoso agudo11. 
Depoisda crise vertiginosa, a PANS é demonstradaem frequências baixas e médias em todos 
os casos. A PANS costuma progredir lentamente ao longo do tempo.A causa aventada seria 
o bloqueiono ductus reuniens por otólitos oriundos do sáculo. Trauma e envelhecimento são 
reputados como presumíveis fontes desencadeantes.

Fonofobia, misofonia, hiperacusia, diplacusia e algiacusia sãosintomas adicionáveis à 
atipicidade na DM. Asformas atípicasda DM são muito comuns, sobretudo em migranosos,
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obrigando ao diagnóstico diferencial com outras vestibulopatias.

Peculiaridades dos sintomas e sinais

O episódio vertiginoso da DM,prolongável por várias horas, costuma acompanhar-se 
de manifestações neurovegetativas (náusea, vômito, sudorese, palidez, taquicardia). Fator 
potencial de lateropulsão ou queda, a alteraçãosúbita e fugaz dos reflexos vestibuloespinhais 
éatribuídaà disfunção macular utricular ou sacular queafeta a noção da verticalidade5.Uma 
manifestação premonitória (aura) é frequente, surgindo ou exacerbandoos sintomas aurais, 
precedendo e anunciando a eclosão iminente da vertigem. Tontura e instabilidade episódicas 
nos intervalos entre os ataques vertiginosos são ocasionalmente observadas.

A recuperação da audição em algum momento após a crise vertiginosa apoia o diagnóstico 
de DM. A PANS tem o potencial de se agravar progressivamente com a sucessão das crises; 
ao ficar permanente, pode perder o caráter flutuante e não ter mais variações no surto 
vertiginoso, verificando-se o mesmo com os demais sintomas aurais.

A DM pediátrica é rara12. É preciso diferenciá-la de outras moléstiasque acarretam 
potencialmente perda auditiva neurossensorial, zumbido e plenitude aural, como a migrânea 
vestibular (MV) e a vertigem recorrente da infância (RVC); a eventual PANSnestas condições 
clínicas costuma ser bilateral, mais acentuada nas frequências agudas e não progressiva 
para perda severa da audição; a associação de DM com MVC ou RVC é reconhecida quando 
estes distúrbios obedecem aos seus respectivos critérios diagnósticos13.

Doença autoimune de orelha interna, ataques isquêmicos transitórios, schwannoma 
vestibular, tumor de saco endolinfático, paroxismia vestibular e síndromes da terceira janela 
podem mimetizar a DM3,4. A tontura postural-perceptual persistente pode se justapor à MV 
e também à DM. Apesar dos numerosos relatos de vertigem com sintomas aurais em casos 
de COVID-19, uma revisão sistemática apontou escassez de estudos pertinentes de alta 
qualidade14.

Os sintomas da DM implicamno diagnóstico diferencial com MV e outras comorbidades, 
como possíveis explicações alternativas. A DM e MV se assemelham por serem vestibulopatias 
episódicas espontâneas e não apresentarem nenhum exame padrão ouro que caracterize o 
diagnóstico, sempre fundamentado na história clínica. 
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A MV pode cursar com crises de vertigem externa e sintomas aurais.Sintomas migranosos 
são muito comuns em pacientes com DM15-33.

Subtipos de DM

A DM nem sempre é devida a um único mecanismo; uma análise conjunta de fatores clínicos, 
genéticos e autoimunes foi capaz de identificar cinco subtipos mutuamente exclusivos34-36:

I: DM clássica unilateral; PANSmetacrônica na DM bilateral;

II: DM unilateral tardia (hidropisia tardia); PANS sincrônica na DM bilateral;

III: DM unilateral ou bilateral familiar;

IV: DM unilateral ou bilateral e migrânea;

V: DM unilateral ou bilateral e autoimunidade.

Osubtipo IV ocorreuna maioria dos nossos pacientes; em escala decrescente, ossubtipos 
I, III e V foram mais encontrados do que o subtipo II.

Associaçõese correlações da DM com migrânea ou MV

Comorbidades associáveis são: migrânea com e sem aura; vertigem posicional 
paroxística benigna; doenças imunológicas, como artrite reumatoide, lúpus eritematoso 
sistêmico, hipotireoidismo autoimune e psoríase; alergias respiratórias e alimentares; e, 
fatores psicológicos (estresse, depressão, ansiedade), que transferem complexidade ao 
fenótipo da DM5. Entre as tireoidopatias associadas com a DM, incluem-se hipotireoidismo, 
hipertireoidismo e bócio37.

Cefaleiae sintomas migranosos habituais, como hipersensibilidade visual a movimento, 
luz, sons, movimentação da cabeça, mudanças climáticas ou medicamentos, sãoassíduosna 
DM, sugerindo que ela constitua uma variante atípica de migrânea21.
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Unicamente os pacientes com dois tipos diferentes de quadro clínico devem ser 
diagnosticados com a associação das duas doenças; umdos quadros clínicos preenchendo 
os critérios da MV e o outro,o padrão da DM. A relevância da conjunçãoentre DM e MV, aliada 
à razoabilidade de correlação fisiopatológica entre ambas as enfermidades, tem despertado 
muito a atenção de otorrinolaringologistas e neurologistas15-33.

Os profiláticos migranosos são benéficosna DM refratária a tratamento20. No 
âmbito dos preventivos de enxaqueca, destacamos a ação terapêutica do clonazepam, 
benzodiazepínicoagonista gabaminérgico, inibidor serotoninérgico e ansiolítico;da venlafaxina, 
inibidor dual seletivo de recaptação da serotonina e noradrenalina; e, da vortioxetina, modulador 
multimodal serotoninérgico,atuando sobreserotonina, noradrenalina, dopamina, histamina, 
acetilcolina, GABA e glutamato.Com eficácia similar, venlafaxina e vortioxetina, não devem 
ser prescritas concomitantemente, sob risco de um efeito adverso potencialmente grave, a 
síndrome serotoninérgica.

A flunarizina, antagonista de canais de cálcio, compossante ação antivertiginosa, é também 
profilática migranosa. A combinação sinérgica de doses baixas de clonazepam, flunarizina e 
venlafaxina ou vortioxetina sóiser eficaz para aliviar os sintomas aurais, tanto naMV e como 
na DM,inclusive em casos quenão preenchem os critérios destas enfermidades.

Se há vínculo migranoso, a conduta clínica visa a resolução dos sintomase arecuperaçãoda 
qualidade de vida. Envolve uso deprofiláticomigranoso, simultaneamente com recomendações 
de mudança de hábitos e estilo de vida, reabilitação vestibular,supressores vestibulares 
e antieméticos3,4. Afortunadamente, sabe-se que as opções terapêuticas atualmente 
disponíveis impulsionam a evolução favorável dos sintomas críticos e intercríticos na maioria 
dos enfermos com DM.
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