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Resumo
A etiologia da otosclerose e da doenga de Ménicre ndo ¢ perfeitamente
conhecida. A associacdo entre estas duas entidades foi estabelecida por
Cawthorne em 1955, contudo a relacao causa-efeito continua envolta

em controvérsia.
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Estapédica

Abstract

The etiology of otosclerosis and Meniere 's disease is not fully known .
The association between these two entities was established by Caw-

thorne in 1955, however the causal relationship remains controversial.
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Introducio
A otosclerose ¢ uma doenga hereditaria que resulta da alteragdo do metabolismo 6sseo da capsula oOtica.
Na maioria dos casos da origem a uma fixagdo da platina e consequente hipoacusia de transmissdo. O
tratamento ¢ preferencialmente cirurgico e consiste na estapedotomia/estapedectomia cujos bons
resultados estdo bem documentados'.

A doenca de Ménicre ¢ caracterizada por uma triade sintomatica de episddios recorrentes de
vertigem, acufeno e hipoacusia neurossensorial flutuante’. A etiologia da otosclerose e da doencga de
Meéniére nao ¢ perfeitamente conhecida. A associagdo entre estas duas entidades foi estabelecida por
Cawthorne em 1955, contudo a relacio causa-efeito continua envolta em controvérsia®.

O objetivo deste artigo ¢ apresentar um caso clinico em que se demonstra a associagdo rara de duas

entidades clinicas - otosclerose e doenca de Ménicre.

Caso Clinico

Doente de 32 anos, sexo feminino, raga caucasiana, sem antecedentes pessoais e familiares relevantes,
recorre a consulta por hipoacusia bilateral com 2 anos de evolucdo. Ao exame objetivo, apresentava
otoscopia dentro dos parametros da normalidade. Na impedanciometria, os reflexos estapédicos ipsi e
contralaterais estavam ausentes € o timpanograma era tipo As bilateralmente. O audiograma tonal e vocal

era compativel com uma hipoacusia de transmissao bilateral (figura 1).
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Figura 1: Audiograma tonal e vocal compativel com otosclerose.

Foi assumido o diagndstico de provavel otosclerose bilateral. A doente foi submetida a
estapedotomia direita em Fevereiro de 2008 e esquerda em Setembro de 2008, com encerramento do GAP
aéro-6sseo nos dois casos.

Em Novembro de 2011, a doente recorreu a consulta por agravamento da hipoacusia direita com 1
més de evolugdo. O audiograma tonal e vocal demonstrava uma hipoacusia mista direita. O timpanograma

era tipo A bilateralmente. Foi proposta a hipdtese diagndstica de possivel complicagdo pos-estapedotomia
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direita associada a hipoacusia mista.

Em Fevereiro de 2012, a doente recorre novamente a consulta por hipoacusia esquerda com 1 més
de evolugdo associada a crises de vertigem rotatoria (3 episoddios) com duracdo de 30—50 minutos,
sensagao de plenitude aural e acufeno esquerdo. No audiograma tonal e vocal (figura 2) apresentava uma
hipoacusia mista bilateral. O timpanograma era tipo A bilateralmente. Nas duas situagcdes a doente foi
medicada com deflazacorte 90 mg/dia durante 7 dias com titulacdo progressiva e trimetazidina 35 mg

12/12 horas, sem melhoria clinica.

) :f- e T 730 - :sz_\ 3K = eK i T e S 750 & :5»42: 3K = &K T SRT Disc. %

. } | I I o — I I I OD. | 60dB 94
B I o HEENAEN OE. | 50dB 80
E."O < :40 > M
2. oO— %0 NEbYA 1\
8, d : 7 L\
270 T \\ ;70 N )< \

80 \®\€ Esa N—%( §

> | | <

Figura 2: Audiograma tonal e vocal, 42 meses apds estapedotomia esquerda e¢ 48 meses apos

estapedotomia direita. Hipoacusia mista bilateral.

O estudo analitico, serologias, estudo de doencas metabolicas e doencas auto-imunes nao
revelaram quaisquer alteracdes. Foi realizada RM cranio-encefalica que nao revelou alteragdes. A TC dos
ouvidos apresentava, a esquerda “otosclerose fenestral com obliteragdo da janela oval”, e por este motivo
foi realizada revisdo de estapedotomia esquerda em Marco de 2012. Durante o procedimento cirurgico,
ndo se encontraram alteragdes relevantes, e procedeu-se a nova re-perfuragdo do orificio da platina do
estribo com colocacdo de novo pistdo. Durante o follow-up a doente ndo referiu melhoria auditiva a
esquerda e mantinha quadro de instabilidade, por vezes com crises de vertigem rotatoria (30 minutos) e
agravamento de acufeno esquerdo.

Em Novembro de 2012, realizou-se a revisdo de estapedotomia direita tendo-se verificado que a
protese estava solta da longa apofise da bigorna. Procedeu-se a re-perfuragdo do orificio da platina do
estribo e colocacao de nova protese.

Em Fevereiro de 2013 na consulta de follow-up a doente referia melhoria significativa da
audicdo a direita, embora mantivesse hipoacusia esquerda e sensa¢do de instabilidade.

O exame oto-neurolégico e a Videonistagmografia (VNG) ndo apresentavam alteragdes. O
audiograma tonal e vocal a esquerda era sobreponivel ao exame pré estapedotomia de revisdo e a direita o

correu o encerramento do GAP-AO (figura 3).
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Figura 3: Audiograma tonal e vocal, 11 meses apods estapedotomia esquerda de revisdo e 3 meses apos

estapedotomia direita de revisdo. Encerramento do GAO a direita.

Dado o quadro clinico foi colocada a hipotese diagndstica de doenga de Méniere a esquerda. A
electrococleografia extratimpanica demonstrou um aumento da amplitude do potencial de soma (PS-
0,208) e uma relacdo PS/PA aumentada (44,5%) a 95 dB a esquerda, compativel com eventual hidropsia
endolinfatica. A doente foi aconselhada a alteragdes do estilo de vida (dieta hipossalina, evic¢do de
cafeina, outros fatores predisponentes), tendo sido medicada com betahistina 24 mg 12/12h.

Em 2 de Dezembro de 2013, a doente encontrava-se significativamente melhor, referindo
melhoria auditiva a esquerda e reducdo substancial da sensacdo de instabilidade. O audiograma tonal e
vocal demonstrava uma hipoacusia bilateral neurossensorial nas frequéncias acima de 2000Hz, com SRT
de 20 dB a direita e 25 dB a esquerda (figura 4).
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Figura 4: Audiograma tonal e vocal, 21 meses ap0s estapedotomia esquerda de revisdo e 13 meses apos

estapedotomia direita de revisao. Encerramento do GAO bilateralmente.

Discussio
Uma das hipdteses mais frequentes para a hipoacusia de transmissao pos-estapedotomia ¢ a faléncia da
protese. Neste caso clinico, do lado direito a protese encontrava-se solta da longa apofise da bigorna®. No

entanto durante a revisdo de estapedotomia esquerda nao foi verificado nenhum motivo que justifica-se a
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hipoacusia de transmissao.

A hipoacusia neurossensorial pode ser causada por numerosas etiologias, podendo ser uma
consequéncia do processo otosclerdtico ou uma complicagdo tardia da estapedotomia. Contudo muitas das
vezes a sua natureza ¢ idiopatica, sendo que a hipoacusia neurossensorial como complicacdo tardia pos-
estapedotomia é extremamente rara’. A ECOG demonstrou que a hipoacusia neurossensorial esquerda era
consequéncia de uma provavel hidropsia endolinfatica. A hidropsia endolinfatica foi postulada como sendo
0 mecanismo que estd na base da sintomatologia da doenga de Ménicre. No caso apresentado a doente
cumpria os critérios de diagnoéstico definitivo de doenga de Méniere: 2 ou mais episodios de vertigem (20
min até 12 horas), hipoacusia neurossensorial documentada e acufeno / sensagdo de plenitude aural’.

A otosclerose ¢ uma das patologias que pode condicionar hidropsia endolinfatica, contudo na
maioria dos casos a causa ¢ desconhecida. A relacdo direta entre otosclerose e hidropsia endolinfatica, e
entre esta ¢ a doenga de Ménicre ¢ ainda controversa. A associagdo entre otosclerose ¢ doenga de Méniére
pode ocorrer de varias formas: podem apresentar-se como duas entidades clinicas independentes; a doenga
de Méniere pode ser uma consequéncia do processo otosclerdtico; ou pode ocorrer como uma complicagao
pbs operatoria®. Foram propostos 3 mecanismos que tentam explicar de que forma a otosclerose pode
induzir hidropsia endolinfatica: (1) o foco otosclerético pode originar alteracdes no normal mecanismo de
drenagem da endolinfa, através da obstrucao do aqueduto vestibular, do saco ou do ducto endolinfatico; (2)
o foco otosclerdtico invade o endosteo alterando as caracteristicas bioquimicas da perilinfa e endolinfa; (3)
o foco otosclerdtico provoca deterioracdo nervosa e/ou da estrutura do ouvido interno, nomeadamente
reducdo da vasculatura do ligamento em espiral’.

Estes fatores podem isoladamente ou em conjunto afetar o normal mecanismo de producdo e
drenagem da endolinfa levando a que ocorra hidropsia endolinfatica. As caracteristicas clinicas da doenga
de Ménicre associada com otosclerose sdo: hipoacusia de conducdo ou mista, a presenca de sintomas de
doenca de Ménicre e na ECOG o aumento da amplitude do potencial de soma (PS) e o aumento da razao
entre as amplitudes do potencial de soma e do potencial de acao (PS/PA).

Neste caso particular, a hidropsia endolinfatica pode também ser uma complicagdo poOs-
estapedotomia por lesao do labirinto 6sseo ou do labirinto membranoso (ex. lesdo do saculo) prejudicando
a normal drenagem da endolinfa®’.

No caso clinico apresentado, apds a presuncao do diagnostico de Doenga de Ménicre a eficacia do
tratamento com alteracdes comportamentais e alimentares e medicacdo profilatica (betahistina) parece
confirmar o diagnostico.

Um fato intrigante ¢ a diminui¢do da hipoacusia a esquerda. Apesar da diminui¢do do componente
neurossensorial poder ser atribuida ao caracter flutuante da doenga de Méniere e ao tratamento realizado, a
diminui¢do do componente de conducao permanece por esclarecer. O facto de 21 meses apos a cirurgia de
revisdo ocorrer o encerramento do GAP-AO leva-nos a postular vérias hipoteses:

1) Ma adaptacao da protese, ocorrendo depois um ajuste tardio da protese e do seu mecanismo de
funcionamento.

2) Outra etiologia de hipoacusia de condugdo que ndo tenha sido diagnosticada, em que a sua
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resolucao ocorreu simultaneamente a flutuacao da hipoacusia neurossensorial.

3) Hipoacusia de transmissdo (principalmente nas baixas frequéncias) como consequéncia da
hidropsia endolinfatica.

4) A flutuacdo do GAP-AO ocorreu simultaneamente a flutuacdo da hipoacusia neurossensorial
devido a uma etiologia comum, como por exemplo fistula perilinfatica.

A forma de apresentagdo da fistula perilinfatica ¢ muito semelhante a da hidropsia endolinfatica:
hipoacusia persistente ou flutuante, que ¢ habitualmente mista, associada a sensacdo de desequilibrio /
vertigem, por vezes pode existir acufeno e sensagdo de plenitude aural. Para além disso a fistula
perilinfatica pode dar origem a hidropsia endolinfética, devido ao distirbio na normal relagdo de pressdes
endolinfa-perilinfa. Se a fuga de perilinfa for maior do que a reposi¢cdo de endolinfa, a pressao perilinfatica
diminui e a pressdo endolinfitica aumenta com consequente hidropsia endolinfatica®. A fistula perilinfatica
explica a hipoacusia mista a esquerda e a sua evolugdo, contudo esta ¢ uma etiologia extremamente
improvavel, pois, a fistula perilinfatica ¢ uma complicag¢ao rara da estapedotomia, na cirurgia de revisao
ndo foi identificada fistula perilinfatica e a sua recuperagdo ocorreu espontaneamente sem nenhum tipo de

intervencgao.

Conclusoes

A associagdo entre otosclerose e doenga de Méniere pode ocorrer de varias formas: podem apresentar-se
como duas entidades clinicas independentes; a doenga de Méniere pode ser uma consequéncia do processo

otosclerdtico; ou pode ocorrer como uma complicagdo pds operatoria.
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