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DOI: 10.5935/aborl-ccf.202200006

Raquel Mezzalira
Fernando Freitas Gananc¢a

O diagndstico da doenca de Meniere (DM) é baseado exclusivamente no relato dos
sintomas e nao existe um teste diagnodstico definitivo. Sintomas inespecificos podem ocorrer
nos estagios iniciais e a progressao da doenca também pode variar de forma imprevisivel.

Em 2015, a Barany Society revisou os critérios diagnosticos de modo que atualmente, a
doenca é classificada da seguinte forma:'

Doenca de Meniére definida

+  Dois ou mais episodios de vertigem com duracao de 20 minutos a 12 horas

+  Rebaixamento auditivo neurossensorial em baixas e médias frequéncias, em uma
orelha, documentado audiometricamente, em pelo menos um episodio

+ Flutuacao dos sintomas auditivos na orelha afetada

+ Nao melhor explicado por outro diagnostico vestibular

Doenga de Meniere provavel

+  Dois ou mais episodios de vertigem ou tonturas, cada um durando 20 minutos a 24
horas

+ Flutuacao dos sintomas auditivos na orelha afetada

+ Nao melhor explicado por outro diagnostico vestibular

Deste modo, os critérios diagndsticos da DM definida sdo baseados na histoéria clinica e
na audiometria, enquanto os da DM provavel apenas na historia clinica. Os demais exames
eletrofisioldgicos e vestibulares ndo sao necessarios para o diagnostico.
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No entanto, podem ser Uteis na avaliagdo funcional do sistema vestibular periférico ou
central, para orientar o tratamento e monitorar a evolugao clinica dos pacientes.

A hidropisia endolinfatica ha muito tempo é considerada o substrato fisiopatoldgico da
DM na qual o compartimento endolinfatico central menor se expande para as camaras
perilinfaticas circundantes. No entanto, a relacao precisa entre hidropisia endolinfatica
e a manifestacao clinica da DM ainda nao esta totalmente esclarecida. Por outro lado, a
hidropisia endolinfatica ja foi considerada um epifenémeno, e nao a etiologia da DM. Embora
a hidropisia endolinfatica provavelmente cause a DM, ela por si s6 é insuficiente para causar
0s sintomas clinicos. Portanto, deve haver um ou mais fatores adicionais que fazem com que
a hidropisia assintomatica dé origem a DM sintomatica.

Com base nesta discussao, alguns exames chamados complementares podem ser
realizados na busca destes cofatores.

Exames laboratorias: sao recomendados para a pesquisa de possiveis fatores etiologicos,
como disturbios do metabolismo da glicose, dos lipideos e da tireoide, alteracées hormonais
esteroidais, fatores imunomediados ou infecciosos como a sifilis e a borreliose. Na nossa
pratica diaria € muito comum a associacao da DM com os disturbios de metabolismo
glicidico. Neste caso, a dosagem da glicose e insulina de jejum e sua relacao nao bastam
para o diagndstico. E necessdria a realizacao da curva glicoinsulinémica de 3 horas 2% Um
dos diagnosticos diferenciais da DM sao as perdas auditivas neurossensoriais autossémicas
dominantes tipo 9 (DFNA9) causada pelo gene COCH e tipo 6/14 (DFNA 6 /14) causada pelo
gene WSF1 que também podem ser pesquisadas com testes laboratoriais especificos’.

Audiometria: nao é exame complementar uma vez que faz parte dos critérios diagnosticos.
Nas fases iniciais da DM, a audiometria tonal liminar demonstra perda neurossensorial nas
frequéncias graves e em alguns casos também nos agudos, configurando o padréao de curva
em “U" invertido*. Em fases mais avancadas, a perda auditiva pode atingir as principais
frequéncias que correspondem a fala humana, e o audiograma tende a apresentar-se com
um tracado plano. Em geral, a discriminagao vocal esta diminuida proporcionalmente a perda
auditiva, e o paciente apresenta recrutamento coclear a avaliagao do reflexo estapédico
do lado comprometido, a impedanciometria. Além de ser necessaria para o diagnostico, a
audiometria é importante no acompanhamento da evolucao clinica.
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Eletrococleografia (ECochG): é Util na documentacdo de alteragbes eletrofisiolégicas
nos casos de hidropisia. Um dos achados mais importantes € o aumento na relagao entre a
amplitude do potencial de somagao e do potencial de acdo. Essa relacao sugere hidropisia
guando seu valor numérico é superior a 30%*. Esse exame pode apresentar falsos positivos e

falsos negativos e nao faz parte dos critérios diagnésticos da DM porém, tem papel relevante
no monitoramento da evolucao da hidropisia.

Potencial evocado miogéncio vestibular (VEMP): quando realizado perto da crise
e na doencga avancgada, tanto o vemp cervical quanto o ocular tém boa sensibilidade e
especificidade®. A resposta depende da fase da doencga e da parte do sistema cocleo-
vestibular que esta comprometida. Sabemos que inicialmente o acometimento € coclear
(perda neurossensorial, zumbido), na sequéncia pode atingir saculo e depois utriculo, logo o
VEMP cervical esta alterado nessa segunda fase e o VEMP ocular, a sequir.

Prova caldrica: pode apresentar normorreflexia, hipo ou hiperreflexia, predominio labirintico
ou preponderancia direcional. Mais recentemente, a prova caldrica tem sido utilizada
para demonstrar atividade na orelha acometida por meio da observacao do recrutamento
vestibular®. Nesta condigao, o paciente apresenta respostas mais intensas na irrigagao fria
que na quente na orelha acometida, indicando comprometimento da funcao periférica e
desbalanco do ténus central. Para maiores detalhes sobre o recrutamento vestibular, o leitor
pode acessar o link https://www.aborlccf.org.br/imageBank/recrutamento_vestibular_up.pdf

Video head impulse test (VHIT): geralmente mostra fungéo vestibular preservada nos
pacientes com DM avaliados fora dos episodios de vertigem.

VHIT x PC: uma revisao sistematica’ recente avaliou 5 estudos que analisaram prova
calorica e VHIT em pacientes com DM e em todos eles a prova caldrica mostrou mais
alteracdes que o VHIT. Houve 92% de pacientes com prova caldrica alterada e vHIT dentro
da normalidade em 37 pacientes com DM definida e avangada. Esse dado é consistente com
outros estudos semelhantes em DM definida, os quais encontraram prova caldrica alterada
com VHIT normal®®. Portanto, prova caldrica alterada associada a vHIT normal tem sido

considerado um marco diagnostico na doenca de Meniere'®. A dissociagao de resultados

entre esses 2 testes na Doenca de Meniere pode ser devido a um fluxo de convecgao local
da endolinfa durante a estimulacao caldrica, resultante da hidropisia endolinfatica® ou devido
a vulnerabilidade das células ciliadas tipo Il nesta doenga''. De fato, a via neural que esta
envolvida nos estimulos de baixa frequéncia e baixa aceleragdo durante a estimulagéo
caldrica sao as células ciliadas tipo Il, conectadas as fibras aferentes regulares''s,

ABORL-CCF - Associagao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial 3



N L .
Temas Otoneurolagicos - Update em otoneurologia N,

DTONEUROLOGIA

Ressonancia magnética (RM): mais recentemente tem sido utilizado um protocolo de RM
de orelha interna com FLAIR pds gadolinio EV com imagem adquirida apos algumas horas de
aplicacao para o diagnéstico da hidropisia endolinfatica. Este método permitiu a visualizagao
da hidropisia em 93% das orelhas com sintomas atribuiveis a DM, mas também em 65% das
orelhas contralaterais assintomaticas'. Por outro lado, Zhang et al'®* demostraram correlagao
entre a presenga da hidropisia na RM e o grau de acometimento auditivo na orelha afetada.
A utilizagao clinica da RM ainda nao esta totalmente estabelecida mas talvez possa ser um
método que auxilie nos casos de fendtipos incompletos, monossintomaticos e apresentagoes
clinicas bilaterais. Portanto, parece ser um método promissor para auxilio no diagnostico,
podendo fornecer claras imagens da orelha interna hidrépica’. A RM esta indicada também
na avaliagao de alguns diagnosticos diferenciais da DM que sao os tumores (tumor do saco
endolinfatico, Schwannomas, meningiomas e outras massas do angulo cerebelopontino),
conflitos neurovasculares, outras doencas labirinticas (hemorragia intralabirintica) e doenca
cerebrovascular (acidente vascular cerebral no territorio vértebrobasiliar).

Tomografia computadorizada: esta indicada na pesquisa de sindromes da terceira
janela (fistula perilinfatica, deiscéncia do canal semicircular superior, aqueduto vestibular
alargado) e outras doengas labirinticas como malformacdes e otosclerose coclear que séo
diagnosticos diferenciais da DM uma vez que podem cursar com flutuacao da audigao e
sintomas vestibulares'.

Para finalizar, gostariamos de chamar atencao para alguns diagnésticos diferencias’
da DM que consideramos importantes na pratica clinica diaria do Otorrinolaringologista. O
primeiro deles, e mais comum, é a enxaqueca. Alguns estudos sugerem que a enxaqueca
€ mais comum em pacientes com DM do que em controles saudaveis. A perda auditiva
flutuante com zumbido e pressao aural podem ocorrer na enxaqueca vestibular, mas a
surdez normalmente nao progride para perda auditiva severa ao longo dos anos. Quando
a perda auditiva se desenvolve na enxaqueca vestibular, geralmente é bilateral, enquanto o
envolvimento de ambas as orelhas desde o inicio € raro na DM. A enxaqueca e a fonofobia
podem estar presentes durante as crises de DM e a hidropisia endolinfatica pode ocorrer
em pacientes com enxaqueca vestibular e sintomas auditivos. Foi sugerido que a relagao
fisiopatoldgica entre ambas esta relacionada a uma disfuncéo do canal iénico.

Outro diagnostico diferencial da DM é a doenga imunomediada da orelha interna. Trata-
se de uma sindrome com surdez neurossensorial bilateral rapidamente progressiva,
frequentemente flutuante, ao longo de um periodo de dias a meses.
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Os sintomas vestibulares podem estar presentes em quase 50% dos pacientes, e uma
doencga autoimune sistémica coexiste em 15% a 30% dos pacientes. Em alguns casos, a
surdez comega de forma subita em uma orelha, progredindo rapidamente para a segunda
orelha com zumbido e sintomas de equilibrio, que podem se assemelhar a DM. Casos raros
de sifilis otoldgica e neuroborreliose podem se apresentar de forma semelhante.

E o terceiro diagnostico diferencial que vamos discutir, devido a sua gravidade e frequéncia,
sdo os ataques isquémicos transitorios (AlTs). O primeiro episoddio de DM pode nao ser
diferente de um AIT e a perda auditiva neurossensoarial subita associada a vertigem pode
ser causada por um infarto labirintico. Esse fato ocorre porque o suprimento de sangue para
a orelha interna deriva da circulacao vértebrobasilar, portanto, os sintomas vestibulares
e auditivos podem ser um prenuncio da oclusao da artéria basilar. Os pacientes podem
apresentar inicialmente sintomas transitérios ou episédicos (AIT) que culminam em AVC
com perda auditiva e / ou vestibular permanentes. Embora sintomas neuroldgicos, como
paralisia facial ou hemiparesia, possam ocorrer em pacientes com AVC basilar, alguns
pacientes com sindromes parciais podem apresentar sintomas cocleovestibulares isolados
quase indistinguiveis de DM. A maioria dos AVCs apds o AlIT ocorre em 90 dias, portanto,
devemos ficar atentos aos pacientes com sintomas que sdo muito recentes ou que estao se
tornando mais frequentes. Deve-se ter cuidado sobretudo em pacientes com fatores de risco
vascular conhecidos, incluindo idade avancada no inicio dos sintomas.
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