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Introducao

A Doenga de Meniére (DM)'-*é uma vestibulopatia comum em adultos e idosos, com leve
prevaléncia no sexo feminino, com etiologia incompletamente esclarecida.A eclosao periddica
dossurtos de vertigem e sintomas aurais tipicosda DM tem sido ligada aaumento no volume
de fluidos da orelha interna“.

A DM é uma vestibulopatia crénica episodica, debilitante, com evolucao imprevisivel,
predisposicao genética, histéria familiar em 10% dos casos e um padrao de heranga de
dominancia autossémica. E influencidvel pelo efeito combinado de fatores genéticos,
hormonais, virais, imunolégicos e ambientais. Oacometimento de uma Unica orelha (DM
unilateral) éhabitual, mas ambas as orelhas podem ser envolvidas (DM bilateral). Ndo obstante
a relagdo com acumulo de endolinfa na coclea, saculo e ducto endolinfatico, alargando os
espacos endolinfaticos, a hidropisia endolinfatica ndo explica integralmente a persisténcia de
zumbido, progressao da perda auditiva e frequéncia das crises vertiginosas®.

Outras suposigbes foram as variacoes anatdomicas das dimensdes e posicionamento
do saco e ducto endolinfaticos; inflamacao viral ou acometimento autoimune do saco; e,
anomalia geneticamente induzida do controle endolinfatico. O bloqueio de ductus reuniens e
saco endolinfaticoem experimentos animais produziram hidropisia coclear, sacular e utricular.
O inicio da DM revelou um padrao semelhante a vertigem posicional paroxistica benigna,
sugerindo que a hidropisia endolinfaticapudesse estarrelacionada com um deslocamento de
otolitos saculares®.

Presumia-se que a crise da DM adviria da ruptura da membrana de Reissnerpela hidropisia
endolinfatica, misturando endolinfa do ducto coclear com perilinfa da escala vestibular.A
contaminagao das fibras nervosas aferentes pelo potassio deflagrariaa vertigem agudae
sintomas coligados,até que as concentragdes idnicas se restaurassem. Foi apregoado
também que o episddio agudo da DM seria devidoao subito aumento do volume endolinfatico,
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desviando o fluido da cdéclea parautriculo e ductos semicirculares, distendendo as células
ciliadas das cristas ampulares. Estateoria € suportada por experimentos audiolégicos e
eletrofisioldgicos, além de pesquisas em animais. Imagens a tomografia computadorizada
dos 0ssos temporais nao revelaram ruptura na membrana de Reissner e, por outro lado, foi
comprovada aauséncia de vazamento de fluoresceina para a perilinfa’.

A origem da hidropisia endolinfatica continua desconhecida.Varios aspectos da DM
permanecem misteriosos, mas na Ultima década ocorreram avangos na gestao clinica da
enfermidade®’.

Critérios diagnosticos

O diagnostico da DM tipica é dependente da historia clinica,que consta de uma tétrade
sintomatica de vertigem episodica agregada a nausea e vomito, sensagao de perda
auditiva,zumbidoe plenitude aural naorelha acometida; os sintomas aurais sdomodificaveis
antes e no decorrerda crise vertiginosa*®.

Os critérios diagnosticoscontemplam duas categorias: DM definida e DM provavel®.

A DM definida consiste em dois ou mais episodios vertiginosos agudos com duragao de 20
minutos a 12 horas;perda auditiva neurossensorial (PANS)em baixas a médias frequéncias na
orelha afetada, a0 menos uma vez antes durante ou apos o surto de vertigem; sensagao de
perda auditiva, zumbido e plenitude aural flutuantesna orelha afetada; ndo melhor explicada
por outro diagnostico vestibular3.0s achados ao exame fisico costumam sernormais;
a audiometria habitualmente identifica a PANSe é capaz de demonstrar a flutuagao da
audicao nas crises e fora dela,ao longo do tempo*%; a audicao pode retornar a normalidade
entre as crises, aos limiares auditivos anteriores ao ultimo episodio vertiginoso ou piorar
gradativamentecom a repeticao das crises.

Aconselha-se evitar excesso de solicitagdo de exames de funcao vestibular ou
eletrofisioldgicos, ja que os critérios diagnosticos da DM definida sédo baseados na historia
clinica e a audiometria, enquanto que os da DM provavel apenas na historia clinica®5°. No
entanto, além da audiometria, outrosprocedimentos otoneuroldgicos sao Uteis para confirmar
disfungdes do sistema vestibular periférico ou central, estabelecer o progndstico, orientar o
tratamento e monitorar a evolugéao dos pacientes.
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A prova caldrica a videonistagmografia e a avaliacao dos trés canais semicirculares ao
video teste do impulso cefélico sao valiosos para constatar a frequente hipofungao vestibular,
auxiliar no diagnostico diferencial com outras vestibulopatias e indicar a reabilitagéo vestibular
na DM.

A DM provavelcaracteriza-se por dois ou mais episodios de vertigem ou tontura com
duragéo de 20 minutos a 24 horas; sintomas aurais flutuantes (sensagao de perda auditiva,
zumbido, plenitude aural) na orelha afetada; nao melhor explicada por outro diagndstico
vestibular®.

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

Sao considerados quadros clinicosatipicos aqueles que exibem diferentes combinacoes
entre sintomas coclearese vestibularesndo enquadraveis nos atuais critériosdiagosticos'.
Entre as diversas atipias da DM, situam-se a sindrome 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 carater flutuante e zumbido ipsilateral, sem sintomas vestibulares. A variante vestibularda
DM, também geralmente unilateral, se expressa por episodios vertiginosos e outras
manifestagdes vestibulares, plenitude aural, zumbido e intolerancia a sons, massem PANS.
Ambas as variantes podem se converter em DM definida ou provavel, ao longo do tempo.

A sindrome de Lermoyez ("avertigem que faz ouvir') é rara; o paciente relata que a
sensacao de perda auditiva melhora acentuadamentedurante o episodio vertiginoso agudo'.
Depoisda crise vertiginosa, a PANS é demonstradaem frequéncias baixas e médias em todos
0s casos. A PANS costuma progredir lentamente ao longo do tempo.A causa aventada seria
o blogueiono ductus reuniens por otdlitos oriundos do saculo. Trauma e envelhecimento sao
reputados como presumiveis fontes desencadeantes.

Fonofobia, misofonia, hiperacusia, diplacusia e algiacusia saosintomas adicionaveis a
atipicidade na DM. Asformas atipicasda DM sao muito comuns, sobretudo em migranosos,
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obrigando ao diagnéstico diferencial com outras vestibulopatias.

Peculiaridades dos sintomas e sinais

O episodio vertiginoso da DM,prolongavel por varias horas, costuma acompanhar-se
de manifestagbes neurovegetativas (nausea, vomito, sudorese, palidez, taquicardia). Fator
potencial de lateropulsao ou queda, a alteragaosubita e fugaz dos reflexos vestibuloespinhais
éatribuidaa disfungao macular utricular ou sacular queafeta a nocao da verticalidade®.Uma
manifestagdo premonitdria (aura) € frequente, surgindo ou exacerbandoos sintomas aurais,
precedendo e anunciando a eclosdo iminente da vertigem. Tontura e instabilidade episddicas
nos intervalos entre 0s ataques vertiginosos sao ocasionalmente observadas.

Arecuperagao da audicao em algum momento apos a crise vertiginosa apoia o diagnostico
de DM. A PANS tem o potencial de se agravar progressivamente com a sucessao das crises;
ao ficar permanente, pode perder o carater flutuante e nao ter mais variagdes no surto
vertiginoso, verificando-se 0 mesmo com os demais sintomas aurais.

A DM pediatrica é rara'2. E preciso diferencia-la de outras moléstiasque acarretam
potencialmente perda auditiva neurossensorial, zumbido e plenitude aural, como a migranea
vestibular (MV) e a vertigem recorrente da infancia (RVC); a eventual PANSnestas condi¢cdes
clinicas costuma ser bilateral, mais acentuada nas frequéncias agudas e nao progressiva
para perda severa da audicao; a associacao de DM com MVC ou RVC é reconhecida quando
estes disturbios obedecem aos seus respectivos critérios diagnosticos'.

Doenca autoimune de orelha interna, ataques isquémicos transitorios, schwannoma
vestibular, tumor de saco endolinfatico, paroxismia vestibular e sindromes da terceira janela
podem mimetizar a DM®#. A tontura postural-perceptual persistente pode se justapor a MV
e também a DM. Apesar dos numerosos relatos de vertigem com sintomas aurais em casos
de COVID-19, uma revisao sistematica apontou escassez de estudos pertinentes de alta
qualidade'.

Os sintomas da DM implicamno diagndstico diferencial com MV e outras comorbidades,
como possiveisexplicagdes alternativas. ADM e MV se assemelham por serem vestibulopatias
episodicas espontaneas e nao apresentarem nenhum exame padrao ouro que caracterize o
diagndstico, sempre fundamentado na histdria clinica.
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A MV pode cursar com crises de vertigem externa e sintomas aurais.Sintomas migranosos
Sao muito comuns em pacientes com DM'5-28,

Subtipos de DM

ADM nem sempre é devida a um unico mecanismo; uma analise conjunta de fatores clinicos,
genéticos e autoimunes foi capaz de identificar cinco subtipos mutuamente exclusivos®*:

I: DM classica unilateral: PANSmetacronica na DM bilateral;

Il: DM unilateral tardia (hidropisia tardia); PANS sincrénica na DM bilateral;

[Il: DM unilateral ou bilateral familiar;

IV: DM unilateral ou bilateral e migranea;

V- DM unilateral ou bilateral e autoimunidade.

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

Associagoese correlagoes da DM com migranea ou MV

Comorbidades associaveis sao: migranea com e sem aura; vertigem posicional
paroxistica benigna; doencas imunologicas, como artrite reumatoide, lUpus eritematoso
sistémico, hipotireoidismo autoimune e psoriase; alergias respiratorias e alimentares; e,
fatores psicoldgicos (estresse, depressao, ansiedade), que transferem complexidade ao
fendtipo da DM®. Entre as tireoidopatias associadas com a DM, incluem-se hipotireoidismo,
hipertireoidismo e bocio®”.

Cefaleiae sintomas migranosos habituais, como hipersensibilidade visual a movimento,
luz, sons, movimentacao da cabeca, mudancas climaticas ou medicamentos, saoassiduosna
DM, sugerindo que ela constitua uma variante atipica de migranea?'.
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Unicamente os pacientes com dois tipos diferentes de quadro clinico devem ser
diagnosticados com a associagao das duas doencas; umdos quadros clinicos preenchendo
0s critérios da MV e o outro,0 padrao da DM. A relevancia da conjuncaoentre DM e MV, aliada
a razoabilidade de correlagao fisiopatoldgica entre ambas as enfermidades, tem despertado
muito a atencao de otorrinolaringologistas e neurologistas' =,

Os profilaticos migranosos sao benéficosna DM refrataria a tratamento?. No
ambito dos preventivos de enxaqueca, destacamos a acao terapéutica do clonazepam,
benzodiazepinicoagonistagabaminérgico,inibidor serotoninérgicoeansiolitico;davenlafaxina,
inibidordual seletivo derecaptacao da serotoninaenoradrenalina; e, da vortioxetina, modulador
multimodal serotoninérgico,atuando sobreserotonina, noradrenalina, dopamina, histamina,
acetilcolina, GABA e glutamato.Com eficacia similar, venlafaxina e vortioxetina, nao devem
ser prescritas concomitantemente, sob risco de um efeito adverso potencialmente grave, a
sindrome serotoninérgica.

Aflunarizina, antagonista de canais de calcio, compossante agao antivertiginosa, € também
profilatica migranosa. A combinagéao sinérgica de doses baixas de clonazepam, flunarizina e
venlafaxina ou vortioxetina soiser eficaz para aliviar os sintomas aurais, tanto naMV e como
na DM,inclusive em casos quenao preenchem os critérios destas enfermidades.

Se ha vinculo migranoso, a conduta clinica visa a resolugao dos sintomase arecuperagaoda
qualidadedevida. Envolve usodeprofilaticomigranoso, simultaneamente comrecomendagoes
de mudanca de habitos e estilo de vida, reabilitacao vestibular,supressores vestibulares
e antieméticos®4. Afortunadamente, sabe-se que as opgdes terapéuticas atualmente
disponiveis impulsionam a evolugao favoravel dos sintomas criticos e intercriticos na maioria
dos enfermos com DM.
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