Deiscéncia do canal semicircular superior

- Imitador Otoldgico

Superior Semicircular Canal Dehiscence
- An Otologic Impersonator

André Alves Cargdo ¢ Joana Borges Costae Diogo Abreu Pereira ¢ Delfim Duarte e Marta Neves ¢ Paula Azevedo

RESUMO

Objetivos: identificar caracteristicas clinicas comuns em
doentes com deiscéncia do canal semicircular superior (DCSS)
no sentido de aumentar a suspeita diagndstica desta entidade
clinica.

Material e Métodos: realizou-se uma andlise retrospetiva
entre 2016 e 2019 e analisaram-se 5 casos, correspondendo
a 8 ouvidos com DCSS, analisando a sintomatologia
acompanhante. O diagnéstico de deiscéncia foi estabelecido
através da tomografia computorizada do osso temporal.
Resultados: a hipoacusia foi o motivo de referenciagao
comum a todos os doentes. Nos 8 ouvidos analisados
coexistiu predominantemente, uma hipoacusia de condugdo
nas frequéncias inferiores a 1000Hz com impedanciometria
normal.

ConclusGes: o reconhecimento destes doentes, com uma
terceira janela ndo fisioldgica no revestimento dsseo do
canal semicircular superior, concretiza uma possibilidade de
diagndstico que explica uma hipoacusia de condugdo ou mista
com reflexos estapédicos presentes, prevenindo, desta forma,
erros de diagndstico e cirurgias desnecessarias.
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ABSTRACT

Objectives: to identify common clinical characteristics in
patients with superior semicircular canal dehiscence (SSCD)
in order to increase the diagnostic suspicion of this recently
described clinical entity.

Materials and Methods: a retrospective analysis was carried
out between 2016 and 2019 and 5 cases were analyzed,
corresponding to 8 ears with SSCD, analyzing the accompanying
symptoms. The diagnosis of dehiscence was established
through computed tomography (CT) of the temporal bone.
Results: Hearing loss was the major complaint being
common to all patients. In the 8 ears analyzed, there was a
predominance of conduction hearing loss in frequencies below
1000Hz with normal impedance audiometry.

Conclusions: the recognition of these patients, with a third
non-physiological window in the bony lining of the superior
semicircular canal, makes possible a differential diagnosis that
explains a conduction or mixed hearing loss with accoustic
reflexes present, thus preventing errors in diagnosis and
unnecessary surgery.

Keywords: Dehiscence; Superior Semicircular Canal; Audiogram;
Acoustic Reflexes

INTRODUGAO

A DCSS foi relatada pela primeira vez em 1998,
sendo descrita como uma patologia que cursava com
sintomas de vertigem induzidos por pressdo ou som,
devido a auséncia da camada 6ssea que cobre o canal
semicircular superior!. Posteriormente foi também
demonstrado que estes doentes poderiam apresentar
hipoacusia de condugdo/mista e plenitude auricular,
mesmo sem manifestagGes vestibulares®?.

Estudos realizados com a anadlise de tomografias
computorizadas (TC) de alta resolugdo estimam uma
incidéncia entre 3%-10% de deiscéncia do canal
semicircular superior (DCSS) em criangas e adultos®.
Deste modo, tanto causas congénitas como adquiridas
tém sido atribuidas a DCSS®. A presenga de DCSS nas
criangas e a incidéncia bilateral bem como, a associagao
de DCSS de um lado e quase deiscéncia contralateral,
descrito em cerca de um terco a metade dos casos
diagnosticados, suporta uma etiologia congénita®*. No
entanto, o aumento da incidéncia nos adultos sugere
fatores adicionais adquiridos, como por exemplo
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trauma craniano®. O diagndstico de DCSS pode ser um
desafio uma vez que estes doentes podem manifestar
uma grande variabilidade de sintomas auditivos e
vestibulares®®. Alguns destes sintomas simulam outras
entidades otoldgicas, como otosclerose e doenga de
Méniére>®’, Habitualmente é necessdrio um estudo
de imagem, nomeadamente TC do osso temporal para
confirmar o diagndstico de DCSS?*®. Este trabalho tem
como objetivos analisar caracteristicas clinicas comuns
a doentes com diagndstico de DCSS que nos levem a
aumentar a suspeita diagnodstica.

MATERIAL E METODOS

Realizou-se um estudo retrospetivo entre os anos de
2016 e 2019 dos casos de DCSS. Os processos clinicos
foram analisados com recolha dos sinais e sintomas
associados — hipoacusia, plenitude auricular, vertigem e
acufeno. O diagndstico de DCSS foi estabelecido através
da visualizacdo da deiscéncia na TC. O protocolo na
aquisicdo de imagens baseou-se em cortes com 0,5mm
de espessura, no plano transverso e reformatagdo das
imagens nos planos coronal, Poschl e Stenver. Procedeu-
se a analise dos meios complementares de diagndstico
dos casos em estudo, nomeadamente audiograma
tonal, vocal, impedanciometria e TC do osso temporal.

RESULTADOS

Obtiveram-se 5 doentes, todos adultos, correspondendo
a 8 ouvidos com DCSS, uma vez que 3 doentes
apresentavam patologia bilateral. A idade média
dos doentes foi de 53 * 11 anos, sendo dois do sexo
masculino e trés do sexo feminino.

TABELA 1
Sintomatologia nos doentes com DCSS

A andlise da sintomatologia mostrou que a hipoacusia
foi o motivo de referenciagdo comum a todos os
doentes. As queixas de pressdo auricular e autofonia
surgiram em 4 dos casos. Metade dos quais, obtinham
alivio tempordrio da autofonia com decubito dorsal ou
realizando a manobra de Valsalva. Apenas dois doentes
relataram sintomas vestibulares como sensacdo de
vertigem rotatdria, agravada pelos movimentos cefalicos
rotacionais. Nenhum dos doentes apresentou sinal de
Hennebert. O fendmeno de Tullio ndo foi testado. Na
tabela 1, encontram-se detalhados os sinais e sintomas
de apresentagdo dos casos de DCSS em estudo.

Em nenhum dos ouvidos analisados se registaram
alteragGes da impedanciometria ou timpanometria.

O limiar auditivo médio nos 8 ouvidos analisados
foi de 42 + 11 dB, coexistindo predominantemente
uma hipoacusia de condugdo ou mista sobretudo nas
frequéncias inferiores a 1000Hz. O valor médio do gap
aéreo-0sseo nas frequéncias 250, 500 e 1000Hz foi de
29dB, 25dB e 18dB, respetivamente. A figura 1 mostra
os audiogramas dos doentes em estudo. Nenhum
doente apresentava altera¢cdes no ouvido médio que
justificasse o gap auditivo, tanto no exame objectivo
como na TCrealizada. Apenas um doente, com patologia
bilateral e sintomas vestibulares, realizou potenciais
vestibulares miogénicos cervicais (VEMPs) que se
revelaram normais. Todos os doentes realizaram TC do
osso temporal que confirmou a suspeita de diagndstico
de DCSS e a auséncia de patologia do ouvido médio.
A figura 2 mostra uma imagem cldssica de DCSS. Os
resultados dos meios complementares diagndstico sdo
apresentados na tabela 2.

Doente Sexo Idade DCSS Hipoacusia Plenitude auricular Sintomas Vestibulares Acufeno
1 F 72 Bilateral + - + +
2 F 63 Direita + + + -
3 M 40 Bilateral + + - -
4 F 49 Esquerda + + - -
5 M 39 Bilateral + + - +
F — Feminino; M - Masculino
TABELA 2

Resultados do exame fisico e meios complementares diagnostico realizados

Doente Otoscopla Tipo _ Tipo Re'ﬂe'xos Limiar
Surdez timpanograma acusticos VEMPs
D E D E D E D E
1 Bilateral N C C + + 100dB | 80dB +
2 Direita N M N A A + + - - +
3 Bilateral N C C A A + + - — +
4 Esquerda N N C A A + + - - +
5 Bilateral N M NS A A + + - — +

N — Normal; D — Ouvido Direito; E — Ouvido Esquerdo; C — Surdez Condugdo; NS — Surdez Neurossensorial; M — Surdez Mista; A —Tipo A
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FIGURA 1
Audiograma tonal de todos os doentes diagnosticados com DCSS
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FIGURA 2 DISCUSSAO
Imagem de TC a demonstrar a deiscéncia do canal semicircular A variabilidade de apresentag¢io da DCSS, com multiplos
superior esquerdo (seta) sintomas comuns a outras patologias, torna dificil

reconhecer este diagndstico. Assim, tém sido realizados
multiplos estudos com o objetivo de compreender
melhor esta patologia®®. No entanto, algumas éreas
permanecem inexplicadas, como é o caso da sua
etiologia. Se a origem é um fendmeno congénito,
adquirido ou um conjunto destes dois ainda permanece
incerto’®. Outro dos fatores que contribui para o desafio
diagndstico é a espessura reduzida do osso que recobre
o canal semicircular superior, dificultando a aquisicao
de imagens de TC que ajudem a estabelecer a presenca
ou auséncia de revestimento dsseo’'?, Deste modo é
necessario um alto indice de suspeicdo clinica de DCSS
aquando do pedido de realizagdo da TC, uma vez que
estd indicada a aquisicdo de imagens com 0,5mm de
espessura e reformatagdo das imagens no plano do
canal semicircular superior®®. Todavia, a importdncia
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de ndo confiar apenas na TC para diagnosticar a DCSS,
mas sim de correlacionar os achados imagioldgicos aos
achados clinicos e de outros meios complementares de
diagnéstico, tem vindo a ser reforgada®.

Os sinais e sintomas da DCSS podem ser interpretados
e entendidos tendo por base o efeito da deiscéncia,
criando uma terceira janela movel para o ouvido
interno’®. Na analise, o facto de todos os doentes
referirem hipoacusia é compativel com outros estudos
em que esta se apresenta como uma das queixas
predominantes!*. A maioria dos casos em estudo
apresentaram um gap aéreo-6sseo no audiograma,
sobretudo em frequéncias inferiores a 1000 Hz, sendo
consistente com outros estudos ja realizados®®. Este
gap pode-se justificar pela dissipacdo das ondas
sonoras da condugdo aérea, através da deiscéncia
levando a um aumento dos limiares. A diminuicdo
dos limiares da via dssea é explicada pela estimulagdao
direta do labirinto membranoso através da deiscéncia
existente. Este fendmeno gera entdo uma diferenca
de impedancia entre a rampa vestibular e a rampa
timpanica favorecendo o movimento da membrana
basilar aumentando a perce¢do sonora®.

Contudo na DCSS pode surgir também um fendmeno
de hiperacusia percecionada pelos doentes, sendo a
explicagdo dada pelo fendmeno de amplificagcdo da
conducdo éssea diretamente através da 32 janela do
ouvido interno*>¢,

Relativamente a sintomatologia vestibular, encontra-se
estabelecida desde hd varios anos a sua associagdo com
a deiscéncia do labirinto. Estudos realizados por Ewald
no ano de 1880 em pombos provaram que a pressdo
aplicada nos canais com deiscéncias cirurgicas poderia
desencadear nistagmo no mesmo plano do canal
afetado (sinal de Hennebert)'”*8, A manobra de Valsalva
também pode provocar sintomas e sinais vestibulares
em pacientes com deiscéncia do canal superior!®1920,
Em 1929, Tullio demonstrou que sons intensos
poderiam induzir nistagmo quando existe um canal
deiscente (fendmeno de Tullio)*®*°. Nestas situagGes,
normalmente verifica-se um nistagmo vertical e
rotatério, com componente lenta para cima e para o
lado oposto do ouvido afectado'>*. Este fendmeno
explica-se pelo facto da DCSS permitir uma deflexdo da
cupula na crista ampular do canal causada pelo som/
pressdo, provocando a sintomatologia?®.

No nosso estudo, as queixas do foro vestibular, foram
referidas por dois dos cinco doentes, sob a forma
de sensacdo de vertigem rotatéria agravada pelos
movimentos cefélicos rotacionais. Os sons mais eficazes
na indugdo de sintomas vestibulares sdo aqueles de
frequéncias entre 500 e 1000Hz*>%,

A importancia de ter o diagndstico de DCSS presente
prende-se com o facto de uma hipoacusia de conducdo
poder ser facilmente interpretada como otosclerose
ou outra fixacdo da cadeia ossicular pelo que a
impedanciometria e os reflexos aclsticos tém um

papel importante e devem ser requisitados*®. No nosso
trabalho, todos os casos apresentavam um estudo
impedanciométrico normal. Também a presenca de
queixas como plenitude auricular podem sugerir
diagndsticos diferenciais como disfungcdo da trompa
de Eustaquio, doenga de Meniére ou outras causas
de hidrépsia endolinfatica>®, sendo importante a sua
avaliacdo uma vez que cerca de 80% dos casos com
DCSS em estudo apresentaram queixas deste foro.

Em suma, a apresentacdo da DCSS pode ser bastante
variada assim como, o espectro da gravidade dos
sintomas.

CONCLUSAO

A auséncia de osso a revestir o canal semicircular
superior contribui para a formagdo de uma 32 janela
movel no ouvido interno, provocando uma variedade
de sintomas de natureza auditiva e vestibular, comum a
outros quadros clinicos.

Nos 8 ouvidos analisados neste trabalho, com
diagndstico de DCSS, quase todos apresentavam uma
hipoacusia de condug¢do predominante nas frequéncias
inferiores a 1000Hz, com impedanciometria normal,
o que poderia ter sido facilmente confundido com
outros quadros clinicos, orientando para indicagdes
cirurgicas e, por vezes, revisdo de cirurgias, que seriam
necessariamente malsucedidas.
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