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A correta identificacdo da etiologia da sindrome de Méniére, alcancada em até 50%
dos casos, permite, via de regra, uma melhora significativa do quadro, através do
manejo da doenga de base. O presente estudo objetiva discutir as principais doencas
possivelmente associadas a génese da sindrome de Méniére, enfocando prevaléncia,
mecanismo etiopatogénico, implicacdo prognostica. Além disso, apresentamos um
fluxograma que serve como guia de busca etiolégica para a sindrome de Méniére.
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Méniere’s syndrome: etiologic diagnosis

The correct identification of the etiology of Méniére’s syndrome is possible in up to
50% of all cases; once the underlying cause is identified, it can be managed, and that
usually results in significant improvement in the set of symptoms. The objective of the
present paper is to discuss the main diseases associated to the genesis of Méniére’s
in terms of prevalence, etiopathogenic mechanisms, and prognostic implications. In
addition, the paper presents a flow chart that can serve as a guide for etiologic research

in Méniére’s syndrome.
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Introducéo

A doenca de Méniéere, descrita por
Prosper Méniére, em 1861, € considerada
como o prototipo das patologias labirinticas
periféricas. Sua real incidéncia é ainda
desconhecida, o que se deve, principalmente,
a falta de uniformidade na utilizacdo dos
critérios diagnésticos. Some-se a isso o fato
de a doenca, ndo raro, passar despercebida

em sua fase inicial, em virtude da possibilidade
de ocorréncia isolada de achados cocleares.
Mesmo quando o componente vestibular torna-
se evidente, os longos periodos de remissao,
caracteristicos da doenca, podem levar a
diagnésticos errbneos de patologias
autolimitadas (1).

A American Academy of Ophthalmology
and Otolaryngology (AAOO) definiu Méniére,
em 1972, como uma patologia do labirinto
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membranoso, caracterizada por surdez,
vertigem e, geralmente, zumbidos, e que tem
na distensao hidropica do sistema endolinfatico
seu substrato patoldgico. O quadro clinico
caracteristico dessa condi¢ao consiste em uma
triade de sintomas, vestibulares, auditivos e
sensacao de pressao aural, os quais, via de
regra, ocorrem conjuntamente. Os sintomas
vestibulares consistem de crises paroxisticas
de vertigem e os sintomas auditivos incluem
disacusia neurossensorial e zumbidos. A
hipoacusia €, caracteristicamente, flutuante e
progressiva, acometendo inicialmente as
baixas freqiéncias. Muitos pacientes
experimentam sintomas vestibulares ou
auditivos isolados por varios meses ou até
mesmo por anos, depois do que desenvolvem
os demais sintomas. O comprometimento da
audicdo e os zumbidos podem, nao raro,
apresentar melhora no momento de inicio da
vertigem, o que é explicado pela atenuacéo da
hidropsia endolinfatica que ocorre em fungéo
da ruptura da membrana labirintica,
constituindo a chamada sindrome de Lemoyez.
Além disso, quadros clinicos incompletos
podem ocorrer e tém sido denominados doenca
de Méniére atipica (1).

A doenca de Méniére ocorre mais
comumente em adultos, manifestando-se,
geralmente, em torno da 42 década de vida.
Pode, ocasionalmente, comprometer também
criangas. Acredita-se que homens e mulheres
sejam igualmente afetados (com leve
predominéncia do sexo feminino) e que nao
haja predilecdo quanto ao lado comprometido.
Estimativas quanto a bilateralidade do
acometimento labirintico tém variado de 30%
a 78% (1,2).

O conjunto de sintomas caracteristico de
Méniére tem sido chamado, por autores
consagrados, de doenca de Méniere quando
idiopatico, e de sindrome de Méniere quando
secundario a alguma doenca de base (1).
Seguiremos essa terminologia no presente
artigo, a despeito de ndo concordarmos
integralmente com tal nomenclatura. Dessa
forma, ao discutir as doencas associadas,
passaremos a utilizar o termo sindrome de
Méniére.

A hidropsia endolinfatica, demonstrada
em estudos histopatolégicos de 0ssos
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temporais, constitui o achado fisiopatologico
caracteristico da doenca de Méniere, podendo
levar, na sua progressao, a ruptura da
membrana labirintica, com conseqlente
mistura ibnica da perilinfa com a endolinfa (3,4).
Isto resultaria em comprometimento vestibular
agudo, cuja duracdo é limitada pela
reconstituicdo dessa membrana e do
consequente restabelecimento do equilibrio
eletrolitico. Embora seja indubitavel a
associacao entre hidropsia endolinfatica e
Méniére, uma relacéo causal entre essas duas
entidades n&o se encontra ainda definida. Com
efeito, sabe-se que, embora a totalidade dos
pacientes com sindrome ou doenga de Méniére
clinicamente manifesta apresente hidropsia
endolinfatica, o contrario ndo é verdadeiro.
Acredita-se que outros fatores estejam
envolvidos, direta ou indiretamente, nessa
associagcdo, de forma que a hidropsia
endolinfatica ndo parece responder, por si s0,
pela génese dessa doenca (3,5,6).

As principais altera¢cfes estruturais
reportadas nos exames de imagem dos
pacientes com doenca de Méniere séao:
mastoide hipocelular, diminuicdo da
pneumatizagdo periaquedutal, fibrose
perissacular, atrofia sacular, estreitamento do
ducto endolinfatico e reducéo do triangulo de
Trautmann com deslocamento medial e
anterior do seio lateral.

A relevancia do presente estudo reside
em enfocar a ampla gama de doencas
possivelmente causadoras da sindrome de
Méniére, as quais podem estar presentes em
cerca de 40 a 50% dos casos. A reviséo
bibliogréafica realizada ndo nos permite afirmar,
contudo, em virtude da inexisténcia de ensaios
clinicos controlados, qual o real significado
prognéstico-terapéutico da identificacdo de
uma possivel etiologia (7-10). De qualquer
forma, ja € bem reconhecido que muitos casos
podem ser adequadamente controlados
através do manejo da doenca de base. O
presente trabalho objetiva, assim, apresentar
as diferentes etiologias possiveis para a
sindrome de Méniere, enfocando prevaléncia,
mecanismo fisiopatologico e implicacao
prognaostica, bem como sugerir uma sequiéncia
racional de busca etiolégica .
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Desenvolvimento

Os agentes causadores de sindrome de
Méniere, podem ser agrupados em nove
grandes grupos, que serdo mais
detalhadamente discutidos a seguir.

Alergia

A primeira referéncia a funcao das
alergias no desenvolvimento da sindrome de
Méniére foi feita em 1923 por Duke (11). A
alergia parece responder por aproximadamente
14% dos casos de Méniére (7). Representa,
assim, a causa potencialmente mais frequente
de sindrome de Méniere. Tal diagnostico
etiologico deve ser suspeitado em pacientes
cujos sintomas da doenca parecem ser
precipitados por irritantes inalatérios ou
alimentares, bem como pela ocorréncia de
variagao sazonal dos sintomas ou presenca de
outras manifestacdes alérgicas, tais como
asma, rinite ou polipose nasal. Outras
indicacdes para a avaliacdo de alergia em
pacientes com Méniére incluem: bilateralidade
(a qual tem sido descrita mais comumente
nesses pacientes), historia familiar de alergia,
resposta clinica aos corticosteréides ou faléncia
ao tratamento clinico ou cirdrgico (12). Os
testes recomendados pela American Academy
of Otolaryngologic Allergy (AAOA) e American
Academy of Otolaryngology — Head and Neck
Surgery (AAO-HNS) para diagnéstico de
alergia inalatéria mediada pela IgE séo o SET-
test (skin end-point titration) e o RAST-test
(radioallergosorbent), os quais fornecem
informacdes qualitativas e quantitativas sobre
alergenos inalatorios especificos. Ja a alergia
a antigenos alimentares é mais fortemente
sugerida por uma histéria de eczema, colica
ou retencdo liquida, entre outras
manifestacdes, surgidas em resposta a
determinados antigenos alimentares. Podem
auxiliar nesse diagnéstico os testes
provocativos de inoculacdo intradérmica ou
subcutanea de antigenos alimentares. Também
foram descritas alteracdes a
eletronistagmografia e a eletrococleografia em
pacientes nos quais injetaram-se extratos
alimentares (13).

Nao é conhecido, ainda, o mecanismo
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pelo qual uma reacdo alérgica a antigenos
alimentares ou inalatérios possa produzir
sindrome de Méniére. Estudos morfologicos do
labirinto tém levantado algumas proposicoes.
A maioria das células imunocompetentes do
ouvido interno estdo localizadas na éarea
interéssea do saco endolinfatico, cujos vasos
sao fenestrados. Os mediadores liberados
pelos mastdcitos e basdfilos podem aumentar
a permeabilidade dessas fenestracdes,
permitindo a deposicdo de complexos
antigeno-anticorpo nessa area,
comprometendo, assim, sua capacidade de
reabsorgao. Alternativamente, mediadores
alérgicos, liberados distalmente em
decorréncia de um processo alérgico sistémico,
poderiam ter acesso ao saco endolinfatico,
podendo exercer, assim, seus efeitos
farmacolégicos de forma direta. Alguns autores
acreditam que os efeitos vasodilatadores da
histamina ou de outros mediadores possam
afetar a capacidade de reabsor¢éo do saco
endolinfatico (14).

Apesar da base imunoldgica para uma
causa alérgica da sindrome de Méniere
permanecer ndo bem entendida, varios autores
tém documentado melhora na vertigem, no
zumbido e na audicdo através da
dessensibilizagcéo a alergenos inalatérios e da
eliminacdo, na dieta, de alimentos
possivelmente relacionados a alergia. Isso
sugere que aimunomodulacgio possa ser parte
importante do tratamento da sindrome de
Méniére em alguns pacientes (1,12). De fato,
Dereby e cols. (12) demonstraram uma
diminuicdo tanto na frequéncia quanto na
severidade dos ataques vertiginosos em 62%
dos pacientes tratados por imunoterapia, bem
como uma melhora do zumbido em 50% deles.
Outro recente estudo desse mesmo autor,
envolvendo 113 pacientes e considerado o
maior em termos de andlise das caracteristicas
e da resposta ao tratamento de pacientes com
Méniére possivelmente causada ou
influenciada por um processo alérgico, teve
resultados semelhantes (15).

Sifilis

A hidropsia luética pode ocorrer tanto na
sifilis congénita quanto na sifilis adquirida (16),
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sendo que a primeira forma parece ser a mais
importante. O comprometimento labirintico na
sifilis adquirida é uma manifestacao possivel
no terceiro estagio da doenca, o qual s6 é
alcancado por cerca de um ter¢o dos pacientes
nao tratados. Pulec estimou, em 1973, em 7%
os casos de sindrome de Méniéere de provavel
etiologia luética (7). Acredita-se, contudo, que
tal porcentagem tenha decaido em decorréncia
dos avancgos no controle da sifilis e do seu
diagnoéstico mais precoce, reduzindo, assim, o
namero de casos que evoluem ao terciarismo.

Postula-se que a placenta seja
permeavel ao Treponema pallidum a partir do
guinto més de idade gestacional. Karmody &
Schuknecht (17) descreveram um percentual
de 38% de perda auditiva, geralmente
associada a sintomas vestibulares e a
respostas caloricas diminuidas, em portadores
de sifilis congénita. A infec¢@o congénita pode
dar origem a uma forma precoce de doenca,
que aparece em torno da segunda a décima
semana de vida e que apresenta-se com lesdes
similares ao secundarismo da sifilis adquirida.
A forma congénita tardia, por sua vez, inicia
apos a segunda década de vida e evolui como
uma doenca aparentemente n&o infecciosa. E
caracteristica dessa forma de sifilis congénita
a chamada triade de Hutchinson, constituida
de perda auditiva, ceratite intersticial e
presenca de chanfraduras nos dentes incisivos.
Nem sempre, contudo, esses achados ocorrem
conjuntamente, dificultando o diagnéstico da
forma de contagio da infeccao. De fato, a perda
auditiva neurossensorial progressiva e bilateral
pode ser, ndo raro, a Unica manifestacdo da
sifilis congénita tardia, ndo podendo, muitas
vezes, ser feito o diagnostico diferencial com
a perda auditiva induzida pela sifilis adquirida.
Indesteege & Verstraete (18) descreveram
cinco casos de sifilis congénita de
aparecimento tardio com manifestacées
compativeis com Méniére, em nenhum dos
guais a triade completa de Hutchinson estava
presente, tendo o0s pacientes apresentado,
além da perda auditiva, apenas ceratite
intersticial. A confirmacéo diagnostica foi feita
atraves de testes sorologicos especificos (18).

A perda auditiva na sifilis, embora possa
ser de inicio abrupto, normalmente apresenta-
se de formainsidiosa e é, geralmente, bilateral.
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O comprometimento vestibular pode ndo ser
clinicamente aparente, sendo comum o achado
de hiporreflexia vestibular bilateral (19).

A patologia da otolues congénita pode
ser vista sob dois aspectos: comprometimento
0sseo e comprometimento vascular. O primeiro
deles manifesta-se por lesbes inflamatérias
localizadas na porgédo petrosa do 0Sso
temporal, o que é descrito como uma “osteite
de rarefacdo” (20). O comprometimento do
sistema vascular local, por sua vez, da-se sob
a forma de endarterite obliterante. Tais lesdes
podem acometer a estria vascular, levando a
hidropsia endolinfatica. Esta parece ser mais
importante em nivel de ducto coclear e de
saculo. Esses achados parecem ser 0s
responsaveis pelo desenvolvimento do
complexo sintoméatico caracteristico de Méniére
mesmo na auséncia de doenca sifilitica ativa

Q).

Outra questéo intensamente discutida no
gue tange a otolues diz respeito ao valor dos
testes soroldgicos especificos para o
treponema, em pacientes com quadro clinico
compativel com Méniere, para a determinacao
de uma origem sifilitica para a sindrome de
Méniéere. Galen estimou que o valor preditivo
positivo do FTA-ABS para diagndéstico de
sindrome de Méniere de origem sifilitica, em
uma populac¢éo com doenga do ouvido interno,
€ de 22%, o que significa que em apenas um
paciente em cinco com FTA-ABS positivo 0s
sintomas de Méniére poderdo ser atribuidos a
sifilis. Esses resultados provavelmente se
devem ao fato de as provas treponémicas,
entre as quais o FTA-ABS, ndo negativarem
em pacientes com sifilis com mais de um ano
de evolugdo, mesmo que adequadamente
tratados. Assim, os testes soroldgicos parecem
ter maior validade na confirmacgéo diagnéstica
de otolues na presenca de outras
manifestagbes de sifilis congénita, devendo-
se, pois, na auséncia delas, questionar a
aplicabilidade dos mesmos (21).

Causas genéticas
Malformacbes ou alteragcdes no
desenvolvimento do ducto ou do saco

endolinfaticos, geneticamente determinadas,
podem responder por um percentual
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significativo dos casos de sindrome de Méniére
(1). Paparella demonstrou uma frequéncia
acima de 20% de histdria familiar positiva
sugestiva de Méniére em pacientes portadores
dessa patologia, sugerindo, com isso, haver
uma predisposi¢ao genética para essa doenca
em alguns pacientes (5). Alguns autores tém
levantado a possibilidade de que a sindrome
de Méniére seja uma condi¢cdo herdada de
forma recessiva ou, entdo, de forma dominante
com penetracdo incompleta. Arweiler e cols.
(22) descreveram a presenga do HLA A2 em
90% dos pacientes com histéria familiar
sugestiva de Méniere, bem como em 75%
daqueles sem histéria familiar, percentuais
esses muito superiores a média da populacao
européia (25%). O HLA B44 também foi
significativamente mais freqlente em pacientes
com Méniere, sobretudo aqueles com historia
familiar positiva. Esses resultados sugerem
uma etiologia multifatorial para a sindrome de
Méniére, com inegavel participacao de fatores
genéticos (predisposi¢cdo) e ndo genéticos
(ambientais) na génese dessa patologia (6,22).

Otite média crbnica

Hidropsia endolinfatica induzida por otite
meédia foi observada por Kimura (23) em
modelos animais e tem sido observada em
casos humanos de labirintite serosa ou
supurativa, otogénica ou meningogénica. A
despeito da caréncia no que tange as medidas
de prevaléncia e incidéncia das diferentes
etiologias, alguns autores tém demonstrado
uma associacdo entre otite média crdnica
(OMC) e Méniére de pouco mais do que 13%
dos casos disponiveis (1). De fato, Paparella,
em um estudo de 560 ossos temporais,
demonstrou, em 75 deles, a coexisténcia de
achados histopatologicos compativeis com
otite média e com hidropsia endolinfatica,
sugerindo, com isso, a real possibilidade de
nexo causal entre essas duas entidades (24).
Da mesma forma, Hallpike & Cairns, em 1938,
na primeira descri¢do classica de uma possivel
associacao entre otite média crbnica e
sindrome de Méniere, demonstraram achados
patolégicos de otite média crénica em
pacientes com Méniere em uma frequéncia
acima daquela que se poderia esperar tao
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somente por casualidade. Com efeito, sabe-
se que a hipocelularidade mastdidea € um
achado frequentemente associado a otite
média cronica, tendo estudos planimétricos da
mastoide em pacientes com Méniére revelado,
igualmente, diminui¢do do espaco celular aéreo
(25).

A patogénese da hidropsia endolinfatica
na otite média crénica permanece mal definida.
Postula-se que as toxinas produzidas em
decorréncia da infeccdo do ouvido médio
difundam-se através da membrana da janela
redonda, atingindo o espaco perilinfatico. A
partir dai, essas toxinas poderiam atingir o
espaco endolinfatico atraves de perfuragbes na
membrana basilar ou, 0 que é mais provavel,
através da membrana de Reissner.
Agudamente, o desenvolvimento de hidropsia
endolinfatica poderia ser explicado por um
desequilibrio na pressdo osmoética em
decorréncia da acdo dessas toxinas.
Cronicamente, todavia, o desenvolvimento de
uma labirintite serosa poderia, via membrana
de Reissner, alterar a composi¢cao quimica
(eletrolitica) da endolinfa, ou, mesmo, perturbar
a funcédo da estria vascular, contribuindo,
assim, para a hidropsia endolinfatica (1,24,25).

A otite média pode, ainda, sobretudo
guando acomete criancas pequenas, levar a
uma sindrome de Ménieére mais posteriormente
na vida por comprometer o desenvolvimento
do ducto e do saco endolinfaticos. Acredita-se
gue tal comprometimento envolva a
perturbacdo do suprimento sangiineo e
alteracbes na formacdo do tridngulo de
Trautmann. Tais alteracdes podem, ndo raro,
decorrer de uma osteite subjacente, a qual é
uma das possiveis complicagfes de processos
infecciosos do ouvido médio (25).

Identificar e reconhecer a associagao
entre OMC e sindrome de Méniere traz
implicagbes terapéuticas significativas, uma
vez que o tratamento cirurgico isolado da otite
média cronica pode ser efetivo também no
controle dos sintomas de Méniere.

Pacientes com otite média crbnica simples
agudizada, ou com otite média crdnica
colesteatomatosa, mais freqientemente
exibem sindrome de Méniere coclear do que
sindrome de Méniére tipica. Estes pacientes
com otite média crbnica ativa apresentam,
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muitas vezes, uma melhora clinica significativa
apos a timpanomastoidectomia (26).

Otosclerose

Pacientes com otosclerose podem
desenvolver sintomas vestibulares, sensacéo
de pressdao aural e perda auditiva
neurossensorial em adicdo a perda condutiva
tipica dessa condicao. Embora a coexisténcia
de otosclerose e hidropsia endolinfatica tenha
sido descrita em estudos com 0ssos temporais
humanos (27,28), a prevaléncia dessa
associagdo e 0 mecanismo patogénico da
hidropsia endolinfatica na otosclerose séao,
ainda, incertos. Uma explicacao possivel, com
relacdo a etiopatogenia, € a de
comprometimento otosclerotico do aqueduto
vestibular, levando a uma disfuncédo da
reabsorgao endolinfatica.

Postula-se que o0 envolvimento
otosclerdtico do aqueduto vestibular possa
produzir hidropsia endolinfatica e, por
consequiéncia, sindrome de Méniere, por trés
mecanismos. O primeiro deles diz respeito a
inducao, pela otosclerose, de mudancgas
imunoldgicas no ouvido interno. Yoon e cols.
(29), contudo, ndo observaram achados
patoldgicos imunomediados no estudo de 128
0SSs0s temporais com otosclerose, dos quais
10 apresentavam severa hidropsia
endolinfatica (29). A segunda das proposicdes
€ a de altera¢cdes na composi¢do enzimatica
dos fluidos do labirinto na otosclerose, o que
alteraria o transporte ibnico para dentro da
escala média. Esse disturbio no balanco idnico
poderia, por sua vez, alterar a relacéo entre a
producéo e a reabsorcdo de endolinfa, com
nitido prejuizo da segunda. Por fim, é possivel
que a obstrucdo otosclerética do aqueduto
vestibular cause mudancgas histopatologicas do
ducto e do saco endolinfaticos ou da éarea
periaquedutal. Tais alterac6es podem perturbar
diretamente o fluxo e a absor¢do da endolinfa
em nivel de ducto ou de saco endolinfaticos
ou, indiretamente, através da perturbacéo da
drenagem do sistema venoso da area peri-
aquedutal (30). Yoon e cols. observaram
mudancas histopatolégicas obstrutivas,
incluindo marcado estreitamento do limen do
ducto e do saco endolinfaticos por fibrose, nos
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0Ss0s temporais com otosclerose,
comprometendo aqueduto vestibular e
apresentando indicios de hidropsia
endolinfatica. O comprometimento do aqueduto
vestibular parece ser, contudo, relativamente
incomum, de forma que é possivel encontrar,
em 0ssos temporais humanos com evidéncias
de otosclerose e de hidropsia, inexisténcia de
indicios de comprometimento do aqueduto
vestibular (29). E possivel, ainda, que ocorra o
envolvimento do enddésteo, alterando as
caracteristicas quimicas da perilinfa e da
endolinfa, com consequiente repercussao sobre
o fluxo longitudinal e radial da endolinfa (28).

Distlrbio do metabolismo dos
carboidratos

Demonstrou-se, experimentalmente, que
as estruturas labirinticas, em especial a estria
vascular, sdo sensiveis a mudangas nos niveis
de glicose e de oxigénio nessa area, ambas
as quais estdo diretamente relacionadas ao
metabolismo da insulina (31). De fato, um
disturbio na regulacao dos niveis insulinémicos
e/ou glicémicos tem sido implicado como uma
etiologia possivel de sindrome de Méniére. Tal
suposi¢éo surgiu a partir da constatacao de que
90% dos pacientes com vertigem de etiologia
indefinida apresentavam alteracdo dos niveis
insulinémico e/ou glicémico, além do que uma
proporcao significativa deles apresentava
melhora clinica significativa com a associacao
de dieta e exercicios fisicos (32). Dados
similares foram descritos por Proctor (33).
Demonstrou-se, ainda, que pacientes mais
velhos com perda auditiva flutuante tendiam a
ter niveis glicémicos significativamente mais
altos quando comparados a pacientes com
perda n&o flutuante (7), e que pacientes com
perda auditiva flutuante e uma curva alterada
de tolerancia a glicose apresentavam,
concomitantemente, uma hiperinsulinemia
tardia tipica dos pacientes diabéticos (34).
Estudos envolvendo pacientes com Méniere
avaliados através do teste de tolerancia a
glicose demonstraram que uma porcentagem
significativa deles apresentava resultados
alterados, ndo apenas com niveis
hiperglicémicos, mas, também, com niveis
definidamente hipoglicémicos. De fato,
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Gladney (35) estudou 17 pacientes com
hidropsia endolinfatica através de testes de
tolerancia a glicose, tendo encontrado
hipoglicemia reativa em uma porcentagem
significativa deles. Da mesma forma, relatou-
se, em outro estudo, que a hipoglicemia
ocorreu em algum dos pontos do teste de
tolerancia a glicose em 42% dos pacientes com
Méniére, comparativamente a uma incidéncia
de 15% em pacientes com outras doengas (36).

Tanto a hipoglicemia quanto a
hiperglicemia podem, pois, comprometer o
funcionamento normal do ouvido interno. A
hipoglicemia é definida pela ocorréncia de um
ou mais valores inferiores a 55 mg/dl a curva
glicémica de cinco horas e associa-se, via de
regra, a hiperinsulinemia. Esta, segundo os
critérios de Kraft, ocorre sempre que a soma
dos valores insulinémicos obtidos aos 120 e
180 minutos da curva insulinémica de cinco
horas for superior a 60 U/ml (37). Hiperglicemia
€ definida pela ocorréncia de um ou mais
valores > 200 mg/dl a curva glicémica de cinco
horas. Pacientes com glicemias entre 145 e
200 mg/dl sdo definidos como tendo
intolerancia a glicose (37).

Varios mecanismos etiopatogénicos tém
sido aventados para explicar essas
associacoes (34). Sabe-se que catabolismo
oxidativo da glicose constitui uma fonte
energética essencial a coclea, sendo a elevada
razao potassio/sddio, caracteristica da
endolinfa, mantida através de um mecanismo
de transporte ativo (bomba sédio/potassio). A
perilinfa, por sua vez, € similar aos liquidos
extra-celulares na sua composicéao eletrolitica,
apresentando, pois, baixos niveis de potassio
e altos niveis de sodio. A hiperinsulinemia e,
secundariamente, a hipo ou hiperglicemia,
sabidamente comprometem a atividade da
bomba Na+-K+- ATPase responséavel pelo
equilibrio endolinfa-perilinfa, resultando em
diminuicdo da remocgéo de sodio da endolinfa
e, consegientemente, na hidropsia
endolinfatica.

Trauma
O trauma, fisico ou acustico, pode

desempenhar uma fungéo causal em até 3%
dos casos de sindrome de Méniéere, 0 que ja
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foi descrito por Clark & Ress (38), Rivzi &
Gibbin (39) e Healy (40) & Shea (41), entre
outros.

@) mecanismo  envolvido no
desenvolvimento de hidropsia endolinfatica
relacionada ao trauma fisico parece envolver
uma disfuncédo bioquimica das células que
participam da producéo de endolinfa ou, mais
provavelmente, daquelas envolvidas na
reabsor¢cdo da mesma. De fato, diversos
autores tém sugerido que o trauma sobre o
labirinto membranoso possa resultar em
descolamento do epitélio dos 6rgéos sensoriais
e de outros elementos celulares, incluindo
agueles do saculo e do utriculo. Assumem
particular importancia as fraturas de 0sso
temporal, sobretudo aquelas envolvendo o
aqueduto vestibular. Os restos celulares
decorrentes desta agressao poderiam, por sua
vez, afetar, mecanica ou bioquimicamente, a
reabsor¢cdo de endolinfa pelo ducto
endolinfatico, resultando em hidropsia
endolinfatica e, portanto, em sindrome de
Méniere (1,42). O trauma mecanico sem
evidéncia de fratura do osso temporal
determina sintomas posicionais, que podem ser
explicados pela cupulolitiase. Em outros casos
de trauma mecéanico, o quadro pode ser
secundario a concussao coclear ou vestibular,
podendo persistir por anos ap0s o evento
traumatico.

As principais evidéncias de que a
hidropsia endolinfatica pode ser causada pelo
trauma acustico foram dadas por Kemink &
Graham (42) e por McGill & Schuknecht (43).
Estes demonstraram a possibilidade de que
sons de alta intensidade (> 150 dB) possam
produzir dano aos sistemas coclear e
vestibular.

E importante lembrar que a fistula
perilinfatica pode simular Méniére, estando
indicada timpanotomia exploradora quando da
sua suspeicdo. No diagnostico diferencial da
vertigem pos-traumatica, a relacdo temporal
assume valor particular, uma vez que, nos
casos de hidropsia endolinfatica poés-
trauméatica, os sintomas desenvolvem-se
decorridos meses a anos da injaria,
contrastando com o desenvolvimento dos
sintomas logo ap6s o trauma, o que é
caracteristico da fistula perilinfatica.
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Auto-imunidade

McCabe foi o primeiro a descrever a
existéncia de doenca auto-imune do ouvido
interno, em 1979. Desde entdo, diversos
estudos experimentais tém demostrado que a
auto-imunidade pode ser uma causa possivel
de Méniere (44,45). Tal suposicdo é
corroborada pela demonstracéo, por Shea, de
gue aproximadamente 10% dos pacientes com
Méniere apresentam melhora significativa com
0 uso de corticosteroides, sugerindo, com isso,
uma fisiopatogenia auto-imune (43). Outros
autores, contudo, falharam em demonstrar tais
evidéncias.

Um dos mecanismos propostos para

explicar a associacdo entre Méniéere e auto-
imunidade é o de deposicdo de complexos
auto-imunes nos vasos do saco endolinfatico,
com consequente reagdo inflamatoria, levando
a um aumento da permeabilidade vascular e
subsequente desenvolvimento de hidropsia.
Outra possibilidade é a de que os complexos
imunes circulantes ndo sejam por si sO
patolégicos, podendo, contudo, induzir outras
agressodes no ouvido interno.
O diagnéstico baseia-se em um tripé: historia
clinica, resposta ao tratamento
imunossupressor e exames laboratoriais. A
realizacéo destes ultimos néo é imprescindivel
ao diagnostico, de forma que, em havendo uma
histéria compativel de doenca auto-imune e
boa resposta ao tratamento com corticoide,
pode-se assumir o diagnéstico presuntivo de
sindrome de Méniere auto-imune. Recomenda-
se, contudo, a realizagcdo de algum teste
laboratorial comprobatério antes que se iniciem
terapéuticas mais agressivas.

A doencga auto-imune apresenta-se,
quase sempre, bilateralmente. Vertigem tipica
parece ocorrer em pacientes com doenca
unilateral ou bilateral assimétrica. Assim,
guando o comprometimento torna-se bilateral
e simétrico, a reducdo da resposta vestibular
em ambos os lados faz com que as vertigens
sejam substituidas por instabilidade, ataxia e
dificuldade de deambulac&o no escuro (46).
Outros achados clinicos compativeis com
doenca auto-imune incluem falha terapéutica
ao tratamento convencional e doencas auto-
imunes associadas.

Revista HCPA 1999;19 (2)
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Os exames de laboratorio podem ser
classificados em antigeno-especificos ou
inespecificos. Estes ultimos incluem a
velocidade de sedimentacdo eritrocitaria
(VSG), pesquisa de auto-anticorpos (fator
reumatoide, fator anti-nuclear e anticorpos
antitireoglobulina), medida dos complexos
imunes circulantes (IgG, IgM, IgA) e dos niveis
de complemento (CH50, C3, C4, C1q). Tem-
se descrito uma alta prevaléncia de complexos
circulantes elevados em pacientes com
Méniere. Tal prevaléncia pode chegar a 96%.
A monitorizacado dos niveis de complexos
imunes circulantes parece servir como
marcador de atividade da doenca e da resposta
ao tratamento (47).

Os testes antigeno-especificos incluem
o teste de transformacdo linfocitaria, teste de
inibicdo da migracdo dos linfocitos e andlise
dos antigenos cocleares por
imunofluorescéncia indireta, ou Western blot.
Estes dois Ultimos exames, embora
promissores, ainda sdo de significado
prognostico-terapéutico incerto. Quanto aos
testes que avaliam a imunidade celular, o teste
de transformacao dos linfécitos parece ser mais
especifico do que o de inibicdo da migracao
dos linfécitos, tendo demostrado um valor
preditivo positivo de 79% para uma boa
resposta terapéutica (46).

Deve-se salientar que testes negativos
para auto-imunidade n&o excluem a
possibilidade de boa resposta ao tratamento
imunossupressor.

Outras causas
Hipotireoidismo

Tem-se descrito a ocorréncia de hidropsia
endolinfatica em pacientes com hipofuncgéo
tiredidea, seja ela priméria ou secundaria.
Estima-se que até 3% dos casos de Méniere
possam ter no hipotireoidismo a sua causa.
Esse diagnostico etioldégico é sugerido pela
concomitancia dos achados de Méniére e
sintomas sugestivos de hipotireoidismo, tais
como letargia, intolerancia ao frio e ganho
ponderal a despeito do pouco apetite. A
confirmacédo diagndstica é laboratorial,
baseando-se no achado de T4 livre diminuido
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e TSH aumentado. O mecanismo
etiopatogénico envolvido é, ainda,
desconhecido. E bem reconhecida, contudo, a
efetividade da reposicdo dos hormoénios
tiredideos na inducdo de remissdo em
pacientes com Méniére (7).

Arterite de células gigantes

A arterite de células gigantes é uma
vasculite obliterativa das artérias extra-
cranianas da cabeca e pescoc¢o, podendo
comprometer 0 suprimento sanguineo para o
sistema nervoso central. O pronto
reconhecimento dessa entidade € essencial
para a preservacao da visdo e prevencao de
outras complicacbes cerebrais. Os achados
audiolbégicos e vestibulares séo
freqientemente negligenciados na literatura
referente a essa patologia. Igualmente, a
literatura otorrinolaringoldgica tem falhado em
reconhecer essa possibilidade diagndstica
como causa de sintomas audiovestibulares em
pacientes idosos.

A dependéncia do suprimento sangtiineo
vertebral e as altas necessidades metabdlicas
das funcdes audioldgicas e vestibulares tornam
os sintomas audiovestibulares particularmente
propensos a ocorrer na arterite de células
gigantes.

McKennam e cols. descreveram trés
casos de pacientes com arterite de células
gigantes, comprovada por biépsia, que
apresentavam sintomas auditivos e
vestibulares compativeis com o diagnostico
sindrébmico de Méniére (48). Esses achados,
embora ndo conclusivos, sugerem a
possibilidade desse diagndstico em pacientes
de mais idade que se apresentam com um
quadro clinico compativel com sindrome de
Méniére.

Enxaqueca

Existem semelhancgas entre a sindrome
de Méniere e a enxaqueca: ambas séo
paroxisticas e recorrentes; a frequéncia, a
intensidade e a duracdo sdo variaveis; a
remissao € possivel e o inicio da doenca pode
se dar em uma ampla faixa de idade. O
estresse pode agravar tanto a enxaqueca
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guanto a sindrome de Méniéere.

Assim como alteragdes da artéria
oftdlmica podem causar sintomas em 06rgao
periférico, também é possivel que a artéria
auditiva interna esteja envolvida no processo
patofisiolégico vascular da enxaqueca,
causando sintomas audioldgicos e vestibulares.
De fato, em uma série de casos, 60% dos
pacientes com enxaqueca basilar e sintomas
neurolégicos tinham respostas caldricas
reduzidas unilateralmente, o que sugere o
envolvimento de 6rgéo periférico (49). E
possivel, portanto, que a sindrome de Méniere
tenha uma patogénese similar a da enxaqueca
em alguns casos.

Alguns autores acreditam que a vertigem
paroxistica episodica sem perda auditiva e sem
cefaléia concomitante possa ser umaformade
enxaqueca (equivalente de enxaqueca) em
alguns casos, assim como a vertigem episédica
com flutuagéo auditiva.

Parker, em um estudo retrospectivo
envolvendo 85 pacientes com diagnostico
sindrémico de Méniere, demonstrou que 34.1%
deles tinham também enxaqueca, prevaléncia
esta considerada mais alta do que na
populacao geral. A maioria dos pacientes com
Méniére e enxaqueca apresentavam esta
tltima a época do diagnostico sindromico de
Méniere. Os ataques de cada uma dessas
doencas ndo ocorriam necessariamente juntos.
Esses resultados sugerem uma origem
possivelmente comum para Méniéere e
enxaqueca em alguns pacientes, explicando,
com isso, a alta prevaléncia de sobreposi¢céo
dessas doencgas. Tal suposicao € ratificada pela
constatacéo de que o tratamento da enxaqueca
com maleato de metisergida ou prednisona
pode também melhorar os sintomas da
sindrome de Méniére (50).

Leucemia

A leucemia foi também relacionada a
hidropsia endolinfatica (51). Sando & Egami
(52), os quais descreveram a presenca de
hidropsia endolinfatica em um paciente
leucémico, demonstraram haver um
estreitamento do aqueduto vestibular e do saco
endolinfatico nesse paciente. Tal estreitamento
foi atribuido a infiltragdo leucémica. Embora
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Roteiro de investigacao etiolégica de pacientes com clinica de Méniere

DIAGNOSTICO SINDROMICO DE MENIERE

TRATAR CRISE

ESTUDO AUDIOVESTIBULAR E TRATAMENTO DE
CONFIRMACAO DIAGNOSTICA MANUTENCAO

AVALIAR DADOS DA HISTORIA SUGESTIVOS DE UMA PATOLOGIA DE BASE
(Historia de trauma acustico ou mecéanico sobre a regido mastodidea, de otite média crbnica,
de hipoacusia condutiva inicial da otosclerose ou histéria familiar da mesma, de
manifestacdes luéticas, de atopia, de patologias auto-imunes associadas, de enxaqueca...)

EXAMES COMPLEMENTARES
(LABORATORIAIS OU DE IMAGEM)

SOLICITAR SOROLOGIA PARA LUES, CURVA GLICEMICA, INSULINEMIA DE 5 HORAS,
TSH, T,, COLESTEROL, E TRIGLICERIDEOS

ALTERACAO LABORATORIAL EXAMES NORMAIS

CONFIRMACAO DIAGNOSTICA/
TRATAMENTO ORIENTADO A PATOLOGIA
DE BASE

SOLICITAR EXAME DE IMAGEM
(Excluir anormalidades grosseiras do 0sso
temporal, sobretudo sinais compativeis com
otite média cronica ou mastoidite subclinica;
avaliar a pneumatizacdo mastoidea; excluir
patologias expansivas intracranianas ou do

0sso temporal)
NORMAL ALTERADO
PESQUISAR AUTO- TRATAMENTO
IMUNIDADE/ ORIENTADO A
AVALIAR RESPOSTA PATOLOGIA DE
AOS CORTICOIDES BASE
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esses dados ndo sejam definitivos, sugerem a
real possibilidade de que uma infiltracdo
leucémica seja um mecanismo etiopatogéncio
possivel para a sindrome de Méniére (1).

Estresse

Alguns autores tém considerado a sindrome
de Méniére como uma reacao psicofisioldgica,
de forma que os fatores emocionais
funcionariam como os elementos necessarios
ao desenvolvimento da doenca. Com efeito,
tem-se demonstrado que os pacientes com
Méniere apresentam, mais freqiientemente,
ansiedade, depresséo ou outros transtornos de
personalidade. Embora essa associacéo ja
esteja bem demonstrada, falta suporte para
creditar a esses fatores uma importancia
etiolégica. Um estudo comparado entre
pacientes com Méniére e controles com
vertigem de etiologia conhecida ndo encontrou
evidéncias de uma possivel influéncia
psicofisiolégica no desencadeamento da
doenca (53). Tal estudo demonstrou néo haver
uma incidéncia aumentada de sintomas
psicossomaticos ou de transtornos de
personalidade quando os pacientes com
Méniére sdo comparados a outros pacientes
vertiginosos de etiologia organica reconhecida.
Porém, quando pacientes vertiginosos, com
Méniéere ou ndo, sdo comparados a pacientes
otolégicos sem vertigem, 0s primeiros
demonstram, mais freqientemente, um perfil
de personalidade psicofisioldgico. Parece,
assim, haver uma associagéo verdadeira entre
estresse e Méniere (bem como qualquer outro
transtorno vertiginoso), mais provavelmente
secundaria do que causal (54). De fato, a
sindrome de Méniére tem um impacto
importante sobre o comportamento dos
pacientes, uma vez que o carater debilitante
das crises e a evolucao incerta da doenca
acabam por torna-los ansiosos ou, mesmo,
deprimidos. Por vezes, esta sindrome gera uma
instabilidade tal que acaba por impedir uma
ocupagéao regular. Some-se a isso o fato de
gue normalmente o0s pacientes sao vistos pelos
médicos apos a ocorréncia de uma ou mais
crises, geralmente severas, de forma que o
carater de instabilidade emocional ja se
encontra operante, dificultando, assim, um
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julgamento adequado do estado psicolégico
usual do paciente.

Em resumo, sdo estas as possiveis
etiologias para a sindrome de Méniére. Tendo
em vista que sdo muitas as possibilidades, o
fluxograma a seguir sugere uma seqiéncia
racional de busca etiolégica.
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