Revista Cientifica da FMC - Vol. 13, N° 2, Dezembro de 2018

ARTIGO DE REVISAO

DOI 10.29184/1980-7813.rcfmc.201.vol.13.n2.2018

SINDROME DE DEISCENCIA DO CANAL SEMICIRCULAR SUPERIOR
THE SUPERIOR SEMICIRCULAR CANAL DEHISCENCE SYNDROME

Felipe Feldman de Mendonga Camillo1 *; Weidmmer Rogério Viana Gomes'; Caio Gomes de Lima'; Maria Ururahy Pévoa

Duarte Villela'; Luiza Barroso Siqueira'

Académico em medicina (FMC)

* Autor de Contato: Weidmmer Rogério Viana Gomes— (22) 99744-1876; weidmmer@gmail.com

RESUMO

A SDCSS ¢ uma doenga rara (pouco estudo
no Brasil) e que em primeiro aspecto, em 1998 por
Minor et al.foi descrita como uma degradacdo da
camada dssea responsavel por revestir o canal
semicircular superior. Est4 diretamente correlacionada
a sintomas vestibulares e alguns pacientes podem
apresentar quadros de eufonia e perda auditiva. E
véalido ressaltar que ainda ndo se conhece a
etiopatologia da doenca peculiaridade da sindrome em
questio. Em contrapartida, ha hip6teses que acreditam
que o erro ocorreria durante o desenvolvimento da
camada 6ssea que recobre o canal semicircular. Como
diagnéstico, entende-se que o exame clinico € de suma
importancia, pelo fato dos exames estipulados como
padrdo ouro ndo serem capazes de expor alteragdes
significativas. Quando ocorre uma suspeita, os
individuos devem ser submetidos ao protocolo da
avaliacdo com os testes estudados, para ser feita a
confirmacdo da HD (hipé6tese diagnéstica). Por fim,
entende-se que SDCSS dever ser incluida entre as
causas de vertigem como de hipoacusia de transmissao
e embora seja uma alteracdo incomum, ha diversos
aspectos fisiopatoldgicos ainda nao escritos. Possui a
vantagem de serem evitadas abordagens terapéuticas
inapropriadas. (Minor et al, 2001)

Palavras-chaves: Sindrome de Deiscéncia do
Canal Semicircular Superior, canal semicircular
superior, degradacdo da camada 6ssea, sintomas
vestibulares, protocolo da avaliagdo, causas de
vertigem, abordagens terapéuticas inapropriadas.

ABSTRACT

The Superior semicircular canal dehiscence
syndrome is a rare disease (little study in Brazil) and
that in the first aspect, in 1998 by Minor et al. was
described as a degradation of the bone layer responsible
for coating the upper semicircular canal. It is directly
correlated to vestibular symptoms and some patients
may present euphonia and loss hearing. It is worth
noting that the etiopatology of the disease has not yet
beenpercentage of those who are symptomatic,
demonstrating the peculiarity of the syndrome in
question. On the other hand, there are hypotheses that
believe that the error development of the bone layer
that covers the semicircular canal. As a diagnosis, it is
understood that the clinical examination is of paramount
importance, because the stipulated examinations as gold
standard are not able to expose significant changes.
When a suspect individuals should be submitted to the
evaluation protocol with the to be confirmed the HD
(diagnostic hypothesis). Finally, it is understood that
SDCSS should be included among the causes of vertigo
such as transmission hypoacusis and although it is an
unusual alteration, there are several physiopathological
aspects not yet written. It has the advantage of
avoiding inappropriate therapeutic approaches. (Minor
etal, 2001)

Keywords: Superior Semicircular Canal
Dehiscence Syndrome, upper semicircular canal, bone
layer degradation, vestibular symptom, protocol of
assessment, causes of vertigo, inappropriate therapeutic
plans.
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1 - INTRODUCAO

A Sindrome da Deiscéncia do Canal
Semicircular Superior (SDCSS) foi inicialmente
caracterizada como o desgaste da camada dssea que
recobre o canal semicircular superior, causando uma
exposicao anormal do labirinto membranoso vestibular
na fossa média craniana e que se manifesta
principalmente por altera¢des patoldgicas vestibulares
induzidas por estimulos sonoros intensos e por
modificagdes de pressdo intracraniana ou do ouvido
médio. (Godoy, 2017)

Em funcdo dessa deiscéncia Ossea, ha uma
terceira janela mével que permite a dissipagdo da
pressdo a medida que o labirinto membranoso se
projeta para dentro, fazendo com que a endolinfa flua
para longe da ampola. Com esse quadro fisiopatoldgico,
sintomas como a hipoacusia, com queda dos limiares
de via aérea e manutencdo dos limiares de via dssea
podem aparecer. (Godoy, 2017)

Em seu cenério clinico, é uma doenga de dificil
diagnéstico devido ser de recente descoberta e os
profissionais lidam com o desafio de ser um diagndstico
diferencial para indmeras outras patologias que
também podem gerar perdas auditivas e vertigens.
(Godoy, 2017)

2 - DISCUSSAO
2.1.-Som e pressao relacionados com sintomas e
sinais vestibulares

Sintomas de vertigem ou tonteiras relacionadas
ao som tém sido analisados hd pelo menos 70 anos.
(2) No inicio do século passado, Pietro Tullio, observou
em pombos que, a0 comprometer o canal semicircular,
o labirinto se tornava responsivo aos estimulos sonoros
externos, realizando movimentos oculares e da cabeca
(Urban & Schwarzenberg, 1929). Hennebert percebeu
que, pacientes com sifilis congénita, ao sofrerem
pressdo no canal auditivo produzia sintomas e sinais
vestibulares (Press Med Belg Brux, 1911).

Uma descoberta importante para a SDCSS foi
a andlise dos pacientes expostos a mudanca de pressao
ou a sons altos. Eles apresentavam movimentos oculares
no plano do canal semicircular superior ipsilateral,
ligando os sintomas a anatomia. A TC de alta resolucdo
auxiliou na descoberta de deiscéncia do osso sobre o
canal semicircular superior nesses pacientes, o que cria
uma terceira janela (LB Menor et al, 1998).

2.2- Anatomia
O aparelho auditivo é composto por trés partes,
sendo elas o ouvido externo, médio e interno. O ouvido

externo esta localizado no osso temporal, € constituido
pelo pavilhdo auricular que capta o som e o meato
acustico externo que conduz o som a membrana
timpanica. O ouvido médio é uma camara estreita
localizada na parte petrosa do osso temporal formado
por duas partes, a cavidade timpanica e o recesso
epitimpanico. Da membrana até a janela dovestibulo
sdo encontrados os ossiculos da audi¢do martelo,
bigorna e estribo que transferem as vibragdes ao
ouvido interno. E no ouvido interno que contém o 6rgdo
vestibulococlear, relacionado a recepciao do som e a
manutencao do equilibrio e, € nessa parte do ouvido
que estdo os canais semicirculares, relacionados a
SDCSS. (Moore, 2011)

Os sacos e ductos do labirinto membraniceo
constituem a orelha interna, tais estruturas contém a
endolinfa, e o labirinto 6sseo é preenchido por perilinfa
e composto por uma série de cavidades contidas na
capsula 6tica do osso temporal. Uma dessas cavidades
representa os canais semicirculares anterior, posterior
e lateral. (Moore, 2011)

Os canais semicirculares se comunicam com
o vestibulo do labirinto Osseo e, se situam
posterossuperiormente ao vestibulo ao qual se abrem.
Dentro desses canais estdo os ductos semicirculares
que se abrem para o ttriculo. O utriculo se comunica
com o siculo através do ducto utriculossacular, que
da origem ao ducto endolinfitico. Esses possuem
epitélio sensitivo especializado que se denomina mécula.
(Moore, 2011)

Cada ducto semicircular apresenta uma
ampola na extremidade contendo uma 4rea
sensitiva denominada de crista ampular, que sido
sensores para registrar os movimentos da endolinfa
na ampola decorrente da rotagdo da cabeca.
(Moore, 2011)

A SDCSS ¢é envolve e é caracterizada por
sintomas vestibulares associados a presenca de
nistagmo induzido por estimulos sonoros intensos ou
por alteracdes da pressdo intracraniana ou da orelha
média, em fun¢do do desgaste da camada dssea que
recobre o canal semicircular superior. (Godoy, 2017)

A etiopatogenia da alteracdo anatdmica da
doenga ainda nao é totalmente elucidada, entretanto
h4 a hipdtese de que o erro ocorreria durante o
desenvolvimento da camada Gssea que recobre o canal
semicircular (até os 3 anos de idade). Outra
possibilidade é que, um traumatismo craniano ou um
aumento brusco da pressdo intracraniana poderia levar
a ruptura desta camada anormalmente delgada.
(Ferreira; Lima, 2006)




Revista Cientifica da FMC. Vol. 13, n° 2, 2018
[SINDROME DE DEISCENCIA DO CANAL SEMICIRCULAR SUPERIOR] - Camillo F. F. M. et al

Embora haja, na SDCSS, relagado intima entre
a vertigem ou a oscilopsia e a exposicao a estimulos
sonoros de alta intensidade, grande parte ndo refere
que seus sintomas pioram com o barulho se nao forem
argiiidos. Os mesmos sintomas ocorreram em muitos
deles quando realizaram manobras que modificaram a
pressdo dentro da orelha média ou a pressao
intracraniana (assoar o nariz, tossir, erguer objetos
pesados, comprimir o tragus, etc.). Além disso, alguns
deles relataram poderem ouvir, do lado afetado, os
movimentos dos proprios olhos, os batimentos cardiacos
ou estalidos as movimentagdes articulares. Uma
minoria procurou o otorrinolaringologista apresentando
apenas perda auditiva, sem sintomas vestibulares.
(Ferreira; Lima, 2006)

Alguns individuos com SDCSS apresentam
tanto autofonia como perda auditiva do tipo condutiva,
embora sejam menos frequentes do que o quadro com
sintomas vestibulares. (Godoy, 2017)

Sabe-se que o limiar da via dssea pode
apresentar-se menor do que 0 dB NA nas frequéncias
de 250 e 500 Hz. Na timpanometria, os pacientes
apresentam curva tipo A e reflexos acusticos presentes.
(Godoy, 2017)

Postulou-se que a deiscéncia 6ssea do canal
funcionaria como uma “terceira janela” dentro da orelha
interna. A mobilidade desta terceira janela permitiria a
deflexao da ciipula do canal superior. A dire¢do dos
componentes vertical e rotatdrio do nistagmo depende
do efeito destes estimulos sobre a ampola do canal
semicircular superior. Deste modo, pressdo positiva
em meato acustico externo, manobra de Valsalva
contra constricdo nasal e sons de alta intensidade
resultariam em movimentacao ampulifuga (excitatdria)
da endolinfa. O nistagmo resultante seria vertical e
rotatério, com componente lenta para cima e para o
lado oposto da orelha afetada. Os movimentos oculares
teriam direcdo contraria se o estimulo causasse
movimentagdo ampulipeta da endolinfa (inibitdria), que
ocorre com pressao negativa sobre o meato acustico
externo, Manobra de Valsalva contra a glote fechada
ou compressao da Veia Jugular (causando aumento
da pressdo intracraniana). (Ferreira; Lima, 2006)

A fisiopatologia do osso deiscente sobre o canal
semicircular superior é ainda debatida. (Hegemann;
Carey, 2011)

O exame clinico € de fundamental importancia,
visto que exames considerados padrao para investigacao
do aparelho vestibular, tais como eletronistagmografia
e cadeira rotatdria, nio mostraram alteracoes
significativas. (Ferreira; Lima, 2006)

Os sintomas da Sindrome da Deiscéncia do
Canal Semicircular Superior podem ser semelhantes
aos sintomas de doengas como: otosclerose e disfungdo
tubéria, doenca de Méniere, disfungcdo temporo-
mandibular, o que pode retardar o diagnéstico. E
importante estabelecer um protocolo de avaliagdo
diferencial quando ha suspeita de Sindrome da
Deiscéncia do Canal Semicircular Superior. (Godoy,
2017)

Por se tratar de uma alteragdo pouco comum,
as avaliacdes audioldgicas e otoneuroldgica sido
essenciais para o diagnéstico. Deve-se buscar o
diagnéstico diferencial da SDCSS sempre que for
observada aparente incompatibilidade entre a
audiometria tonal, timpanometria e pesquisa do reflexo
actustico, que é o ponto de partida do processo
diagnéstico. (Godoy, 2017)

Nos casos de suspeita de SDCSS € importante
que todos os individuos sejam submetidos a um
protocolo de avaliacdo com os testes estudados, a fim
de confirmar o diagnéstico. Sugere-se a realizagdo de
novos estudos com essa populacio a fim de elaborar
um protocolo para ser utilizado sempre que houver
suspeita de SDCSS. (Godoy, 2017)

A escolha das opg¢des de tratamento deve ser
respaldada na intensidade dos sintomas em cada
individuo. Pacientes com sintomas minimos ou ligeiros
devem evitar estimulos causadores dos sintomas e
experimentar medidas de suporte, tais como,
reabilitacdo vestibular ou terapéutica antivertiginosa.
Estes doentes requerem uma vigildncia mais
prolongada de forma a assegurar a resolucdo da
sintomatologia. Aqueles com sintomas incapacitantes
como vertigem, induzida pelo som ou pressdo,
desequilibrio ou oscilépsia, podem necessitar de
tratamento cirdrgico. A escolha do tratamento cirtirgico
deve ter em conta a gravidade dos sintomas € 0s riscos
e beneficios da cirurgia. (Peixoto; Bastos; Ribeiro,
2011)

As opgdes cirdrgicas mais comuns incluem
craniotomia com abordagem da fossa média ou
abordagem transmastoideia para oclusio ou reparacdo
do canal superior, sendo que a maioria dos centros usa
a abordagem da fossa média. O objectivo da cirurgia
€ ocluir a deiscéncia do canal semicircular superior de
forma a eliminar a terceira janela mével do ouvido
interno. (Peixoto; Bastos; Ribeiro, 2011)

2.3- Mecanismo fisiopatolégico da SDCSS
A Sindrome de Deiscéncia de Canal
Semicircular Superior — SDCSS como ja supracitado
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foi descrita em 1988, nos EUA pelo pesquisador Lloyd
Mino et al. e no Brasil ainda continua com poucos
estudos. O mecanismo fisiopatoldgico se correlaciona
com a existéncia de uma deiscéncia 6ssea do canal
semicircular superior no nivel da fossa média, como
consequente, aparece uma “terceira janela” capaz de
produzir uma via de menor resisténcia, favorecendo a
perda da energia actstica através do labirinto vestibular
e alterando a dindmica da endolinfa no canal
semicircular superior. (Melo et al, 2012)

Tal sindrome possui como sintomas mais
frequentes vertigem, hipoacisia, autofonia ou acufeno.
O sinal mais comum que o paciente pode apresentar é
um nistagmo grave e incapacitante. A sua etiopatogenia
é desconhecida, porém ha hip6teses sobre a mesma, na
qual a principal acredita que o erro aconteceria durante
o desenvolvimento de camada dssea que tem a funcio
de recobrir o canal semicircular. (Melo et al, 2012)

Pode-se salientar que os fendmenos de Tulio
e Henneber (nistagmo induzido por ruido ou pressao)
ndo devem ser estabelecidos somente a partir da
histéria coletada do paciente, mas também por um
exame clinico. Isso se houver uma suspeita clinica de
deiscéncia. (Melo et al, 2012)

E vilido ressaltar que pacientes com SDCSS
podem apresentar quadros clinicos de autofonia e perda
da audi¢do do tipo condutiva, apesar de ser incomum.
Sabe-se que sintomas vestibulares sdo mais frequentes
nestes pacientes. Objetivando expor os sintomas, foi
realizado um estudo prospectivo de uma série de casos,
onde visava padrdes de nistagmo e resultados de TC
de ossos temporais de pessoas que possuiam sintomas
de vertigem induzida por estimulos sonoros fortes ou
mudancas de pressdo em OM (orelha média) ou IC
(intracriana). Acharam 8 pacientes que possuiam
movimentos oculares em plano paralelo ao canal
semicircular superior, ocasionados pelos estimulos ja
citados. (Melo et al, 2012)

Posteriormente a esse fato, Smullen, Andrist
e Gianoli publicaram casos de 3 pacientes com
deiscéncia de canal semicircular superior a TC de ossos
temporais, com confirmacio cirdrgica da alteracdo.
Dentre essas e pessoas, duas delas sofriam vertigem
incapacitante, observando uma melhora significativa
apds feito o procedimento cirdrgico da deiscéncia,
através do acesso pela fossa média.( Melo et al, 2012)

Recentemente, Mikulec et al. em um estudo
com objetivo de descrever a deiscéncia de canal
semicircular superior apresentando-se como causa de
perda auditiva condutiva, agruparam mais 8 casos com
DCSS a TC de ossos temporais e perfis audiométricos

compativeis com perda auditiva condutiva, coincidindo
com o lado da deiscéncia. Nenhuma dessas pessoas
relatava sintomas vestibulares. Foram realizadas
timpanotomias exploradas em 6 orelhas, onde o
resultado foi negativo. Das seis, trés haviam sido
submetidas a estapedectomia, sem melhora do quadro.
Devido de dois individuos participantes serem irmaos,
levantou-se o questionamento de fatores genéticos
possam estar envolvidos na génese desta alteracio de
orelha interna. (Melo et al, 2012)

2.4-Dificuldade no diagnéstico

Ao estabelecer uma comparagdo da sindrome
entre os adultos e em criangas (na infincia), a SDCSS
€ uma doenca extremamente rara de ser diagnosticada
nas mesmas, onde nenhum procedimento padronizado
foi prescrito para elas. A incidéncia de deiscéncia na
populagcdo pedidtrica permanece incerta, em
contrapartida, a incidéncia da mesma nos adultos é em
torno de 0,5%. ( Melo et al, 2012)

O diagnéstico em adultos € realizado por uma
combinacio de achados audiométricos de tom, achados
clinicos, potenciais miogénicos evocados vestibulares
oculares ou cervicais, somado ao exame de imagem.
Entende-se que o exame clinico é de suma importincia,
tendo em base que os exames ouros, como
eletronistagmografia e cadeira rotatéria, ndo sao
capazes de evidenciarem alteracdes significativas. E
somado a isso, € importante registar que o diagndstico
de deiscéncia do canal semicircular superior ndo deve
ser feito apenas com base em exames de imagem
positivos, porque mesmo a TC de camada fina do osso
temporal pode gerar resultados falso-positivos. Sendo
assim, € importante que todas as pessoas com suspeita
da sindrome sejam submetidas a uma espécie de
protocolo de avaliagdo com os testes estudados, para
fazer a confirmagao do diagnéstico. (Melo et al, 2012)

No exame neurolégico clinico, pode observar
a lateralizac@o para a orelha acometida em pacientes
com SDCSS no teste denominada de Weber. Dentre o
teste clinico, do impulso cefalico, é possivel observar o
hipofuncioamento do canal semicircular comprometido,
podendo ser objetivado pelo sistema de nistagmografia
por video. (Melo et al, 2012)

2.4.1- Quando tratar

Tratando-se de tratamento, sabe-se que a
escolha do mesmo deve ser de acordo com a
intensidade dos sintomas apresentados por cada um
dos pacientes. Aqueles que apresentam sintomas
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minimos necessitam evitar fatos que sdo capazes de
apresentar sintomas e experimentar medidas como:
reabilitagdo vestibular ou terapéutica antivertiginosa.
(Melo et al, 2012)

2.5- Sinais E Sintomas

Uma das causas mais frequentes do fendmeno
de Tullio atualmente é a SDCSS. Em pessoas
acometidas por tal fendomeno, ha frequentes
movimentos oculares denominados por sinal de
Hennebert, que por sua vez sdo desencadeados por
pressdo aplicada no canal auditivo externo e a principal
caracteristica da SDCSS sdo os movimentos oculares,
presentes em 60% dos casos. (Peixoto; Bastos;
Ribeiro, 2011)

Normalmente verifica-se um nistagmo vertical
e rotatério, com componente lento para cima e para o
lado oposto do ouvido afetado. Tanto por estimulos
sonoros, como por pressdo aplicada no canal auditivo
externo e pela manobra de Valsalva esses sinais podem
ser desencadeados. Os sons mais eficazes na indugao
de sintomas vestibulares sdo aqueles de frequéncias
entre 500 e 1000Hz, justificados por haver uma
deflexdo da cipula na crista ampular do canal,
provocada por som/pressdo e causando, entdo, a
sintomatologia. (Peixoto; Bastos; Ribeiro, 2011)

2.6- Diagnoéstico

Ao exame de Audiometria Tonal, a alteracio
mais freqiientemente encontrada entre os pacientes
sintomaticos foi perda auditiva “condutiva”, com gap
aéreo-6sseo de 5-10 dB em 2 ou mais freqiiéncias
(principalmente nas mais graves). Alguns apresentaram
intervalos aéreo-0sseos maiores, tendo sido
classificados, erroneamente, como portadores de
otosclerose. No entanto, apresentavam reflexos
acusticos preservados a Timpanometria e resposta ao
exame de potencial miogénico evocado vestibular
(VEMP), o que tornava questionavel tal diagndstico
(Ferreira; Lima, 2006)

A Tomografia Computadorizada de ossos
temporais de alta resolucdo é o diagndstico
confirmatoério. E usado cortes 0.5mm e reconstrucao
das imagens no plano do canal semicircular superior
para diminuir o nimero de falso-positivos. Ressonancia
Nuclear Magnética também pode ser utilizada, mas
possui sensibilidade de 96% e especificidade de 98%
em relacdo a Tomografia Computadorizada. ( Ferreira;
Lima, 2006)

Para o diagnoéstico de DCSS ser considerado é
necessario Tomografia Computorizada (TC) de osso

temporal com imagem inequivoca de auséncia da
camada dssea que recobre o canal superior. TC de alta-
resolucdo é o exame ideal visto ser necessario uma
resolucdo de cerca de 0,2mm para se obter uma imagem
adequada. Apesar de essencial a imagem de DCSS na
TC, o diagnéstico de SDCSS apenas € consi-derado
num contexto de sinais clinicos, PEMV e audiograma
compativeis com o0 mesmo. (Zhou et al, 2007)

O audiograma é muito importante para o
diagndstico, pois alguns pacientes apresentam defi-
ciéncias auditivas sem apresentacio de sinais e sintomas.
Verifica-se normalmente uma hipoacusia de transmissao
maior nas frequéncias baixas e limiares de conducio
Ossea muitas vezes inferiores a 0 dB nHL (hiperacusia
de conducdo) e presenca de reflexos estapédicos.
Devido a hipoacusia de transmissao e otoscopia normal,
o diagnéstico de otosclerose € algumas vezes,
erroneamente atribuido a estes casos. As principais
diferencas sdo que na otosclerose ndo surge hiperacusia
e os reflexos estapédicos estao presentes na maior parte
dos casos de SDCSS, enquanto estdo ausentes na
otosclerose. (Zhou et al, 2007)

Critérios: Nistagmo vertical e rotatério evocados
por estimulos sonoros intensos ou ap6s manobras que
modificassem a pressdo no ouvido médio ou
intracraniana, os fendmenos de Tulio e Hennebert’s
devem ser verificados pela manobra de Valsava. Seus
olhos devem permanecer abertos o maior tempo
possivel, a fim de avaliar seus possiveis movimentos
oculares usando 6culos de protecdo Frentzel. Perda
auditiva “condutiva”, com GAP-aéreo 6sseo. Autofonia,
frequente na maioria dos casos. (Kohen et al, 1998)

3- CONCLUSAO

Apesar de ser uma patologia pouco estudada
e com a fisiopatologia pouco elucidada, € caracterizada
como o desgaste da camada ssea que recobre o canal
semicircular superior, resultando em uma exposi¢cao
anormal do labirinto membranoso vestibular na fossa
média craniana. Os sinais de nistagmo vertical e
rotatdrio sdo vistos com frequéncia, ocorrendo também
uma variancia na transmissio de frequéncia baixa. O
método de diagndstico ouro e confirmatdrio é a
tomografia computadorizada, entretanto o audiograma
ndo é descartado para relatar deficiéncias auditivas,
tais quais nao sdo apresentadas queixas pelo paciente
em relacdo a sintomatologia da sindrome.
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