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Resumo

Vﬁrios fatores tém sido postulados como causa da surdez
subita idiopdtica. Por meio de uma revisao bibliografica foi
feita uma andlise critica quanto aos aspectos etiolégicos e
fisiopatogénicos desta manifestacao clinica. Estudos atuais
sugerem que os distirbios vasculares, a ruptura de membra-
nas da orelha interna e as doengas auto-imunes sao possiveis
causas, mas a afeccio viral tem recebido maior atencio nos
altimos anos, embora ainda pouco se conheca sobre os me-
canismos da surdez subita idiopdtica. Os virus podem causar
a perda subita da audicao na infec¢ao aguda, mas a forma
latente, com uma possivel reativacao viral, também tem sido
considerada no mecanismo de agressao a coclea. Apesar de
uma alteraciao da viscosidade sangiiinea poder explicar a
perda auditiva, estudos experimentais e clinicos nio mostram
sinais de ossificacdo e de fibrose na céclea ou de ruptura de
membranas do labirinto. Estes fatos contrapdem, respectiva-
mente, a teoria vascular e a da fistula labirintica. A eventual
presenca de anticorpos contra a orelha interna sugere que a
surdez subita idiopatica possa ser de natureza auto-imune,
fato este também nao confirmado pela falta de relacao entre
os aspectos clinicos e morfolégicos da doenca auto-imune
e da perda auditiva. A surdez subita idiopatica €, ainda, um
tema controverso e obscuro em diversos aspectos.

Idiopathic sudden
sensorineural hearing loss:
etiopathogenic aspects

Palavras-chave: etiologia, perda auditiva neurossensorial,
surdez subita.
Keywords: hearing loss, idiopathic sudden, sudden
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Summary

Several factors have been postulated to elicit the etiology
of idiopathic sudden sensorineural hearing loss. Through
a bibliographic review, we made a critical analysis of the
different etiopathogenic aspects of its clinical manifestation.
The most recent studies concerning the possible causes of
sudden hearing loss suggest vascular disorders, rupture of
the inner ear membrane and autoimmune diseases; however,
viral infections have received a great deal of attention in
recent years. Little is known about the mechanism of sudden
hearing loss. Viruses can cause sudden hearing loss in an
acute infection, however the latent form, and its possible
reactivation have also been considered as explanations of
the cochlear injury mechanism. Even though hearing loss
can be explained by a blood viscosity change, experimental
and clinical studies do not show any evidence of labyrinthine
fibrosis and new bone formation, or labyrinthine membrane
breaks. These findings are not in agreement with vascular
and rupture membrane factors, respectively. The eventual
presence of antibodies against the inner ear suggests that
sudden hearing loss pathogenesis may be of autoimmune
nature, but the difficulty in establishing the correlation of its
morphological and clinical aspects to the hearing loss also do
not help to support this statement. Sudden hearing loss is still
a controversial and obscure subject in several aspects.
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INTRODUCAO

HISTORICO

A surdez subita (SS) € conceituada como uma
perda auditiva sensorio-neural de instalacao repentina
ou no decorrer de minutos, horas ou até em poucos dias.
O comprometimento auditivo varia muito em termos de
intensidade e de freqii€ncia sonora e, em geral, € unilateral
(98-99% dos casos)'2.

Em criancas, pode passar despercebida, principal-
mente se unilateral. Zumbidos freqiientemente acompa-
nham os sintomas da surdez subita idiopatica (SSD (70%
dos casos) e, as vezes, a tontura esta presente (até 40%
dos casos), completando a triade de Méniere. Cerca de
10% das tonturas podem ser incapacitantes e associadas
a nduseas e vOmitos. Pode apresentar, ainda, plenitude
auricular, cefaléia e sintomas de infeccao viral do trato
respiratorio alto!?.

Uma das poucas emergéncias na otologia, a SSI
acomete principalmente a quarta década de vida*®, com-
prometendo orelhas direita e esquerda em semelhante
propor¢do, assim como em relacio ao sexo®.

Atinge 5 a 20 pessoas em cada 100 mil individuos
por ano. Estima-se que ha aproximadamente 4 mil casos
novos por ano nos Estados Unidos, e 15 mil em todo o
mundo’.

No Brasil nao se tem uma boa referéncia epidemio-
logica quanto a real incidéncia de SS devido a dificuldade
em avaliar, com seguranca, a incidéncia desta doenca. A
baixa situacao cultural e socioecondmica, assim como a
possibilidade de recuperacao espontinea antes da procura
de ajuda médica ou o descaso frente aos leves sintomas
contribuem para isso’.

Embora nenhuma influéncia sazonal tenha sido
demonstrada na SSI, nota-se que os pacientes com este
problema siao acometidos principalmente logo apds uma
IVAS ou uma infeccio herpética labial®.

A deficiéncia auditiva (DA) decorrente da SSI pode
tornar-se permanente ou regredir, total ou parcialmente.
Virios autores relatam que a recuperacao espontinea
ocorre em 45 a 60% dos pacientes**>!°. Numa forma mais
detalhada, estima-se que cerca de 25% dos pacientes
tém recuperacao espontinea total; 50%, parcial e 25%,
nenhuma?.

Em fun¢io dos aspectos fisiopatologicos da SSI
ainda nao serem bem esclarecidos, ha divergéncias quanto
a verdadeira causa''?. Este fato torna-se mais evidente
principalmente quando se estabelece como quadro clini-
co isolado, isto €, com sintomas restritos as afeccoes da
orelha interna. Sendo assim, sdo virias as teorias quanto a
origem desta doenca, incluindo infec¢oes virais, desordens
sangliineas, imunologicas e fistulas perilinfaticas.

Diante do exposto, € nosso objetivo avaliar a SSI
idiopatica quanto a seus principais e possiveis aspectos
etiologicos e fisiopatogénicos.

Prosper Méniere foi provavelmente o primeiro
autor a descrever claramente sobre um caso de SS sem
causa definida*>*13 em 1861, mas foi DeKlein, em 1944,
o primeiro a reportar um estudo clinico com 21 pacientes
com SSI, listando entre causas de perda auditiva as hemor-
ragias da orelha interna, inflamacdes agudas e cronicas,
fraturas traumaticas, esclerose multipla, tumores cerebrais,
drogas ototoxicas, embolia, hipercoagulabilidade, irra-
diacao, gravidez e herpes zoster como potenciais causas
predisponentes.

Mais tarde, Rasmussen em 1949, apud Fowler (1950)
e Hallberg (19506), relata casos de SSI e discute sobre a
origem da doencga, evidenciando a origem vascular e a
neurite do VIII par craniano como possiveis causas. Em
seguida, Lindsay & Zuidema (1950) também estudam
pacientes com SS e debatem sobre as possiveis causas
da SSI. Segundo estes autores, uma doenga vascular, tal
como trombose, poderia justificar a perda auditiva, mas
a faixa etdria nao € compativel; a hemorragia seria outra
possibilidade, desde que os pacientes apresentem historia
associada de discrasia sangiliinea ou de trauma craniano.
Consideram entido, apesar de hipotética, a possibilidade de
vasoespasmos, além do comprometimento infeccioso, ser,
talvez, a causa da deficiéncia auditiva (DA), pois assim o
padrao variavel de comprometimento auditivo e vestibular
poderia ser justificado.

Ainda em 1950, Fowler apresenta casos de SS e nota
que na maioria dos pacientes ha uma desordem psicosso-
matica prévia associada. Relaciona nio s6 a importancia
do transtorno supratentorial, mas também a alteracio da
viscosidade sangtiinea, como origem da SS. Também em
1950, Opheim, apud Hallberg (1956), relata casos de SSI
ressaltando a possibilidade do aumento agudo da pressao
no labirinto ser a responsavel por tal acontecimento.

Mais tarde, em 1952, Moulonguet e Bouche, apud
Hallberg (1956), descrevem o caso de um jovem médico
com SS apds o uso de uma medicacao intravenosa, e
também consideram que o espasmo arteriolar ocasiona-
do por esta substincia seja o motivo do quadro clinico
instalado.

Distarbios da circulacao labirintica, tais como
oclusao dos microvasos da orelha interna e hemorragia
coclear, sao aventados, assim, como possiveis causas da
SSI, principalmente por serem de instalacao brusca, porém,
existem varios aspectos ndo compativeis, tais como faixa
etdria, grupo de risco e progndstico**'.

Talvez uma alteracao da viscosidade sangtiinea
por uma doenga prévia possa ser considerada um fator
predisponente, mas nio causa primdria de uma perda
auditiva subita®.

Em 1957, Van Dishoeck & Bierman®® influenciados
pelos estudos anteriores e observando que sintomas gripais
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muitas vezes precedem a SSI, sao dos primeiros a relatar
uma infec¢io viral como possivel causa desta doenca,
principalmente quando comparadas lesdes cocleares en-
contradas em ossos temporais de individuos com SSI e de
individuos com labirintite viral.

Heller & Lindenberg'® em 1955, assim como Lindsay
& Zuidema (1950) também haviam publicado um estudo
no qual identificaram alguns pacientes com perda auditiva
por provavel infec¢ao por virus varicella-zoster (VVZ) e
pelo virus do sarampo, mas foi o estudo retrospectivo de
Hallberg (1956) que teve a primeira amostra suficiente de
pacientes para se tentar estabelecer qualquer correlacao
entre o dano auditivo e os achados clinicos. Iniciou-se, a
partir dai, uma nova discussao para os otologistas: quais
as possiveis causas da até entdo considerada SSI?

Causas auto-imunes sao incluidas como causa de
uma SSI. McCabe, em 1979, é o primeiro a associar a SS e
a deficiéncia auditiva sensério-neural (DASN) progressiva
com doencgas auto-imunes e a valoriza-la, pois é passivel
de tratamento. Nem sempre identificadas, doencas como
artrite reumatoéide, lupus, poliarterite nodosa e outras
provavelmente mediam o processo com anticorpos (Ac) e
imunocomplexos, e podem estar envolvidas com a origem
da perda auditiva sabita'”".

A fistula perilinfatica, em alguns casos, pode tam-
bém explicar a perda auditiva e sua recuperaciao espon-
tinea nos pacientes com SSI'. A auséncia, porém, de
evidéncias histologicas, post mortem, em 0ssos temporais
de pacientes que tiveram SS, em alguma fase da vida,
por suposta ruptura de membrana labirintica contradiz as
primeiras consideracoes'.

MATERIAL E METODO

Este estudo foi realizado com pesquisa dos diversos
trabalhos cientificos pertinentes ao tema, com a andlise
critica e comparativa dos mesmos.

DISCUSSAO

Causa de grande expectativa, a SSI € uma terrivel
experiéncia para o paciente. O siléncio abrupto acompa-
nhado, as vezes, do incomodo zumbido e/ou vertigem,
representa niao somente a perda da funcao da orelha
interna, mas, também, o comprometimento do estado psi-
cologico do paciente. Apesar de pouco prevalente, € uma
urgéncia otologica que nao tem causa nem fisiopatogenia
bem estabelecida, e, portanto, nem tratamento definido.
Sendo assim, € uma afec¢io que coloca o médico diante
de uma dificil situacao clinica. Quanto a evolucio clinica
e a recuperaciao da audicao, ambas sio incégnitas no
curso da doenca.

A definicio de SSI nao é universal. E uma perda
auditiva sensorio-neural que pode variar quanto ao con-
ceito do termo subito. Ha casos em que a perda auditiva

pode ser abrupta ou desenvolver num curto espaco de
tempo até tornar-se completa®®. Outros relatam que
esta perda auditiva pode ocorrer em até alguns dias'?
embora varios outros autores aceitem o prazo de até 72
horas”>?# Numa forma mais sintética e atual, pode-se
defini-la como uma perda auditiva de 30 dB, ao menos,
por trés freqiiéncias continuas, instalada em até 72 horas.
Varia quanto 2 intensidade e quanto a freqiéncia acome-
tida, e para ser classificada como surdez subita idiopatica
(SSD), todas as causas conhecidas devem ser excluidas
previamente®!>2122,

A etiopatogenia da SSI, como o préprio nome diz
(idiopdtica), ndo € ainda esclarecida, tornando o assunto
ainda bastante controverso. Em apenas 10% dos casos
descobre-se a causa®?!¥ segundo Nakamura et al. (2001),
mais de 45% dos casos de SSI sao de causa desconhecida.
Causas vasculares também disputam espaco com alteracoes
auto-imunes e ruptura de membranas labirinticas além
das afeccoes virais'®?!, e até, em ultimo caso, distarbios
psicossomaticos>*.

O fator emocional, como possivel causa de SS,
pode ser aventado desde que todas as causas fisicas sejam
excluidas previamente. Uma desordem emocional pode,
talvez, alterar o mecanismo neurovascular pela resposta
do SNA. Haveria contracoes vasculares, alteracoes da vis-
cosidade e eventual congestiao, andxia, aumento da per-
meabilidade dos capilares e deficiéncia metabélica local,
o que justificaria uma SS*. Ainda, desordens estrogénicas
e adrenérgicas geradas por perturbacdes emocionais po-
dem também levar a alteracoes da viscosidade sangiiinea,
precipitando e sendo responsavel, assim, por um quadro
de SS. Acredita-se que tal acontecimento s € possivel,
porém, se houver uma alteracao anatdmica dos vasos
terminais da coclea que predisponham a uma obstru¢ao
em funcio deste aumento da viscosidade sangtiinea e
conseqliente anoxia. O mais provavel, na realidade, é que
talvez a combinacdo de fatores emocionais e organicos
seja uma das possiveis origens da SSP.

A intensa ansiedade e agitacao durante as consultas
e a grande variacao dos resultados dos testes no decorrer
dos dias sao fatores sugestivos de uma SS psicossomadtica’.
Alguns outros sinais também servem de indicio para o
diagnéstico deste quadro: a) SS bilateral severa; b) curva
em forma de pires no audiograma de 80% dos casos; ¢)
inexplicavel discrepancia entre os testes de audiometria
tonal e vocal; d) notavel e desproporcional recuperagcao
com o tratamento clinico.

Causas Vasculares

O fato de a coclea ser suprida principalmente por
uma Unica artéria, artéria labirintica, e esta ser uma artéria
terminal, torna a orelha interna muito suscetivel a altera-
¢coes circulatorias®. Assim, a hipotese vascular torna-se
plausivel. Contudo, se a SS fosse causada por uma doenca
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vascular, seria razoavel acreditarmos que os fatores de
risco e faixa etdria para ambas também fossem similares,
porém ndo o sao.

Nas causas vasculares, os problemas podem ser da
parede do vaso sangiiineo, como no caso das arterites e
espasmos, ou intravasculares, como embolia gordurosa,
embolia gasosa, policitemia, hiperviscosidade (macrobuli-
nemia de Waldenstron), crises falciformes entre outras. O
dano coclear seria secundario a andxia ou hipoxia gera-
das e poderiam ocorrer por trés mecanismos diferentes'.
Sao eles:

a) oclusio total e permanente dos vasos;

b) oclusio total e temporaria dos vasos;

©) hipofluxo sangiiineo coclear.

A oclusiao total e permanente do vaso sanglineo
geraria, devido 2 andxia, uma necrose das membranas
labirinticas, além de fibrose e ossificacio da orelha interna.
Isto justificaria a perda auditiva, mas nao a recuperacao
dos limiares tonais. Além disto, sdo raras as vezes em que
a proliferacao fibrosa e dssea foram encontradas em algum
estudo. Sendo assim, esta € uma teoria pouco provavel
para justificar a patogénese da SSI.

A tolerancia coclear para isquemia é muito limitada
e o potencial de acio ja comeca a ser danificado apos 60
segundos de andxia®. Quando hi oclusio total, mas tempo-
raria, da circulac¢do, ap6s 30 minutos as células ciliadas, as
células ganglionares e o ligamento espiral ja siao afetados,
além de haver perda neuronal e pequena alteracao na
membrana tectéria. Quando o fluxo sangtiineo volta ao
normal, os potenciais de acdo ja estao irreversivelmente
depreciados. Apds uma hora de obstrucao do vaso, nao
ha mais nenhuma recuperacao da funcao coclear e apds
seis meses ha uma invasao de tecido fibroso e 6sseo nos
espacos da orelha interna. Este mecanismo também explica
a DA e até, dependendo do tempo de oclusiao vascular,
a recuperacao dos limiares tonais, porém os achados his-
topatolégicos ainda sio incomuns nos ossos temporais
dos casos de SS avaliados. Portanto, esta também é uma
hipdtese pouco provavel para explicar a fisiopatogenia
da SSI.

O baixo fluxo sangtiineo, terceiro mecanismo en-
volvido, ocorre por uma hiperviscosidade, gerando queda
da oxigenacio (insuficiente para manter o metabolismo
coclear) e hipofuncao coclear. Esta seria a teoria mais
aceitavel dentre as causas vasculares, pois justifica nao s6
a DA, como, também, a possivel recuperacao audiologica
e até os achados histolégicos cocleares*” .

O fluxo sanglineo € inversamente proporcional
a viscosidade sangtiinea. A viscosidade depende do he-
matdcrito, viscosidade do plasma, agregacao das células
vermelhas e a RCD. A RCD ¢ definida como uma caracte-
ristica fisico-quimica que permite ao eritrocito passar por
capilares normais cujos diametros variam de 3 a 12um,
apesar de seu didmetro ser, em média, superior a 7um.

Acha-se que a reducao da RCD pode causar algumas lesoes
cocleares e estar associada a SS™.

O hematdcrito tem maior importancia no fluxo
sanguineo dos grandes vasos, enquanto a RCD apresenta
grande importincia no fluxo sangtiineo da circulacao peri-
férica, principalmente nos vasos de menor calibre, e pode
ser afetada sob algumas condi¢oes tais como doencas de
artérias coronarianas, doencas hematologicas e falcizacao
celular, doencas renais, alteracdes pos-cirurgicas e pos-
infarto do miocdrdio, alteracao da proteina plasmatica,
doencas vasculares periféricas ou diabetes mellitus. Co-
gita-se que o fumo também possa ser um fator influente
sobre a RCD".

Acredita-se que a reducao da RCD possa ser um
fenbmeno agudo ou cronico, além de reversivel, e tem
grande incidéncia nos casos de SSI. Uma isquemia secun-
daria a reducao da RCD poderia confundir-se clinicamente
com uma causa vascular obstrutiva e explicar a perda
auditiva, além de uma possivel recuperacao dos limiares
tonais em alguns casos de SSI. Por isso justificar-se-ia,
talvez, o uso de drogas que melhorassem a viscosidade
sangliinea e a RCD.

Ainda, sabe-se que uma IVAS, associada a uma
viremia, altera a RCD, podendo levar a uma isquemia da
estria vascular devido ao baixo fluxo sangtiineo e aumento
de “shunting” artério-venoso; a isquemia e a acidose ge-
radas agravam a reducgiao da RCD, levando a um circulo
vicioso. Logo, se uma IVAS reduz a RCD e esta associada
a uma viremia, a patogénese da SSI pode associar fatores
vascular e viral como origem da SSI®. O virus pode atacar
os eritrocitos e causar uma hemoaglutinacdo, induzindo a
um estado de hipercoagulabilidade, com elevado consumo
de protrombina em alguns casos, e consequiente oclusio
vascular tempordria®. Um transtorno emocional pode
também desencadear alteracao na viscosidade do sangue
e assim colaborar na etiopatogénese da SSI*!. Quando tal
alteracao ocorre de maneira transitoria, a DA, a vertigem
e o zumbido sdo efémeros, como numa crise de Méniére;
se definitiva, gera uma DA nao reversivel.

Fatores alergénicos, apesar de raros, também podem
acarretar alteracoes na microcircula¢io coclear ou, pelos
fendmenos anafildticos, desencadear uma mudanca na
permeabilidade capilar. Portanto, a fisiopatogenia, neste
caso, baseia-se, na realidade, mais numa alteracao vascular
do que na propria causa alérgica’.

O fato € que a fisiopatogenia da SS na vigéncia de
hiperviscosidade sangiiinea ¢ extremamente controversa.
Seja por diminuicao do fluxo sangiiineo nos capilares
nutrientes da estria vascular e conseqtiente isquemia da
orelha interna, seja pela diminuicio da capacidade de
transportar oxigénio devido ao fluxo sangtiineo mais
lento e consequiente geracio de microtrombos e lesao ao
endotélio da microcirculacio coclear, trombose do siste-
ma venoso da orelha interna ou qualquer outra hipétese,
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fica claro que nao ha forma absoluta de comprovacao®.
Sabe-se apenas que todas as manifestacoes da sindrome
de hiperviscosidade respondem a plasmaferese.

A hemorragia da orelha interna poderia ser uma
importante justificativa para a SSI também. Secundaria ao
uso de anticoagulantes ou doencas que levam a plaque-
topenia, tais como leucemia e anemia aplastica, traumas,
meningites, hemorragia subaracnéidea e metastase de
adenocarcinoma, este sangramento causaria subito au-
mento pressorico da endolinfa ou perilinfa, alteracoes
bioquimicas e de osmolaridade dos fluidos intracocleares,
disturbios de conducao intracoclear, e isquemia na regiao
periférica a regiao do sangramento. As alteracoes histolo-
gicas encontradas na céclea destes pacientes trombocito-
pénicos evidenciam e comprovam este sangramento nos
espacos peri e endolinfiticos, além do infiltrado celular.
Porém, considerando-se que a hemorragia no espaco pe-
rilinfatico seja a responsavel pela SS, os mecanismos nao
530 tao claros quanto parecem, pois varios argumentos
contradizem estes mecanismos. Nenhuma perda auditiva
induzida por sangue na perilinfa apés estapedectomia ¢
notada; nenhum estudo histologico mostra danos das es-
truturas cocleares devido a presenca de sangue no espaco
perilinfatico apds estapedectomia; e mesmo apds a infusio
experimental de sangue na perilinfa de porcos, nenhuma
alteracao de limiar ou amplitude dos potenciais de acio
vistos no eletrococleograma € percebida. Isto sugere,
portanto, que nem mesmo uma insidiosa hemorragia no
espaco perilinfatico poderia causar a SS: tem-se assim um
grande impasse. Apesar de uma fisiopatogenia nao bem
esclarecida, parece haver, mesmo assim, intima relacao
entre as doencas acima citadas e a perda auditiva®, visto
que em varios exames de RNM tal achado (o sangramento
de orelha interna) ¢ bastante notado.

Ainda dentre as causas vasculares, sabe-se que a
dieta ocidental oferece maior risco do que a japonesa
para a SSI. Por ser mais rica em gordura saturada, a dieta
ocidental promove maior agregacao plaquetdria e atividade
do fator VII de coagulacao, aumentando a coagulabilidade
sangliinea e os riscos de obstrucao vascular. Ja a dieta
oriental, mais rica em vegetais, apresenta importantes
propriedades antitrombdticas e antiaterosclerdticas que
previnem a doenca vascular?.

Sendo assim, a presenca de uma historia de doenca
vascular ou de alteracoes eritrocitarias ou plaquetdrias sio
as Unicas manifestacoes clinicas que poderiam nos levar a
inferir numa causa vascular para a SS; histopatologicamen-
te, dever-se-ia encontrar proliferacao fibrosa e dssea nos
espacos da coclea e canais semicirculares, ou, a0 menos,
a hemorragia nos espacos cocleares, comprovados nao s6
por exames de imagem, como também por estudos de os-
sos temporais post mortem'. Outros achados histologicos
podem existir, tais como degeneracao do 6rgio de Corti,
estria vascular, ligamento espiral e neurdnios cocleares:

provavelmente tais diferencas sejam decorrentes do grau

e comprometimento vascular ou diferencas no mecanis-
de com timento vascula dif a meca
mo patogénico?.

Causas Auto-Imunes

A presenca de doenca auto-imune pode contar a
favor como causa de DA subita ou progressiva, devido a
presenca de Ac contra Ag da orelha interna e formacao de
imunocomplexos na estria vascular, ducto e saco endolinfa
tico!'”'819%_ McCabe (1979) introduziu o conceito da DASN
de origem auto-imune como entidade nosoldgica, porém,
devido a dificuldade de documentacio anatomopatologica,
a doenga auto-imune, entre as possiveis causas de SS, é
um dos quadros mais controversos na literatura®.

A SS auto-imune pode aparecer isolada - doenca
orgao-especifica - como na tireoidite de Hashimoto, ou
associada a uma doenca sistémica - doenga nao-orgao-es-
pecifica, tal como sindrome de Cogan, poliarterite nodosa,
lupus eritematoso sistémico, artrite reumatoéide, doencga de
Berget, sindrome de Sjogren, sindrome de Behcet, colite
ulcerativa, artrite reumatéide e outras**#*. O proprio
tecido da coclea pode ser alvo de reacao auto-imune, mas
talvez devido a escassez de tecido do labirinto membrano-
s0, o desencadeamento de mecanismo de auto-agressiao
seja menos freqiiente na forma isolada da doenga do que
na sistémica.

A reacao imunoldgica da orelha interna provocada
por via endolinfatica € mais intensa que por orelha média.
Caracteriza-se pela infiltracio celular (inicialmente macro-
fagos, seguidos por linfécitos T-helper, isto €, linfocitos T
auxiliares) e, apos trés semanas, de células T supressoras,
provenientes da circulacao sangiiinea. H4, ainda, uma
reacao inflamatoria com aumento de Ac locais e nos flui-
dos intracocleares, e conseqliente dano da orelha interna
(degeneracao do ganglio espiral e estria vascular, atrofia do
orgao de Corti e ducto coclear), além de apresentar intimo
envolvimento com o saco endolinfatico: se destruido, dimi-
nui a resposta imunogénica. Durante a resposta secundaria,
as células endoteliais da veia modiolar espiral sdo ativadas,
assumindo a caracteristica de vaso endotelial diferenciado,
e recrutam linfécitos da circulaciao sangtinea®. Alvarenga
et al. notaram, em 1999, que embora os sintomas audio-
l6gicos sejam mais prevalentes em pacientes com doencas
auto-imune sistémicas, as alteracoes audiométricas nao o
sdo. Sugere-se, assim, a idéia de existir, talvez, um fator
de protecao adicional na orelha interna em relacio aos
demais 6rgaos susceptiveis as doencas auto-imunes. Nao
s6 4 pequena massa antigénica, mas também sua menor
vascularizacao, capilares cocleares nao fenestrados e de-
senvolvimento embriondrio tardio possam explicar este
menor envolvimento.

Apesar da imunidade do labirinto assemelhar-se
muito a do cérebro (a barreira hematolabirintica separa
o labirinto da circulacao sangtiinea, mantendo as carac-
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teristicas idnicas do ambiente coclear), a imunidade da
orelha interna parece ser mais imunorresponsiva, pois o
Ag presente na coclea rapidamente estimula a imunidade
sistémica®. Talvez esta seja uma explicacao para justificar,
apesar da pequena massa antigénica e da vascularizacao,
a possibilidade de um distirbio auto-imune causar SSI.

As vezes, respostas imunologicas podem ocorrer
nao diretamente pela existéncia de uma doenca auto-
imune ou Ag, mas, sim, decorrente do uso de uma droga
ou um anticorpo.

Toubi et al. (1994) encontraram uma crescente
prevaléncia de Ac anticardiolipina (aCL) nos pacientes
com SSI, sem qualquer associacao com doengas auto-imu-
nes. Sabe-se que este Ac tem importante associacio com
trombose vascular e nem sempre estd correlacionado a
alteracoes clinicas; sua presenca pode ser secunddria, tal-
vez, a algumas infeccoes virais e provavelmente justifica a
perda auditiva, embora mais estudos devam ser realizados,
baseados em amostras maiores, para isto confirmar. Sendo
assim, a causa da SS nao seria puramente por uma alteracio
auto-imune, mas sim desencadeada por uma afecc¢ao viral
ou distdrbio vascular. Este é mais um fato discordante da
doenga auto-imune como causa da SSI.

O alpha-interferon (a-IFN), por sua vez, ¢ uma
droga usada no tratamento de infeccdes virais agudas e
cronicas, neoplasias e doencas auto-imunes, e gera efeitos
colaterais tais como distirbios psiquidtricos, alteracdes he-
matogénicas, alteracoes auto-imunes (doencas tireoidianas,
diabetes mellitus tipo I e, mais raramente, perdas auditivas.
Esta droga pode causar tinitus e perda auditiva, mas se
descontinuado, em 7 a 14 dias os sintomas desaparecem.
Isto tudo ocorre porque Ac anticélulas endoteliais surgem
e causam lesdes microvasculares, justificando, também, o
quadro clinico. Nota-se também que a DA nio ¢ gerada,
nestes casos, diretamente por um problema auto-imune,
mas, sim, pelo uso de uma droga e conseqiente altera-
¢ao vascular, ratificando, mais uma vez, a importancia do
distirbio vascular na origem da SSI.

As alteracoes histologicas nos casos de SS por
doenca auto-imune estao provavelmente associadas, na
realidade, as vasculites e suas conseqtiéncias para o 6rgao
de Corti e para os neurdnios’. Alguns estudos também
mostram® a presenca de fibrose labirintica e ossificacao
coclear nas DA auto-imunes: como na SSI este achado
histolégico nao ¢ comumente encontrado, este ¢ um dos
motivos pelo qual esta teoria € ainda considerada pouco
provavel. Pode-se encontrar degeneraciao neuronal retro-
grada, edema endolinfitico, atrofia do ducto endolinfatico,
do ganglio espiral, do 6rgao de Corti e da estria vascular
e, até, macrofagos e precipitados na endolinfa®. Enfim, o
mecanismo fisiopatogénico na SSI por origem auto-imune
niao é claro ainda®?*%®, e virios fatos contradizem esta
teoria. Apesar de algumas caracteristicas microscopicas
serem semelhantes, como ja dito, a ossificacio e fibrose

labirintica que podem estar presentes na SS auto-imune
diferenciam-se dos achados histologicos da SSI, e reforcam
ainda mais a teoria da causa vascular. Além disto, a DA
auto-imune ¢€ bilateral e insidiosa, podendo ocorrer em
semanas ou meses, além de ser, geralmente, flutuante e
assimétrica’!. Afeta ambos os labirintos membranosos,
concomitantemente ou no, e compromete principalmen-
te, numa fase inicial, as altas freqiéncias. Ainda, a DA
auto-imune acomete preferencialmente o sexo feminino
(prevaléncia também existente nas doencas auto-imunes
sistémicas), o que nio condiz com a epidemiologia da
SSI®. E importante ressaltar, contudo, que apesar da SSI,
como ja mencionado, raramente ser bilateral e flutuante,
tal sintomatologia nao afasta a origem auto-imune.

Varios exames hematologicos sao realizados para
tentar estabelecer o diagnodstico. Contudo, tais provas
podem niao apresentar resposta nos casos de processos
auto-imunes localizados, pois raramente os niveis séricos
para positivar os exames sao atingidos. Freqiientemente,
o diagnéstico de disacusia auto-imune acaba sendo fun-
damentado na historia clinica, sem chance de confirmacao
histopatologica in vivo™.

Ruptura de Membranas

Quanto a ruptura de membranas, num estudo feito
por Simmons (publicado em 1968 e 1979), foi proposto
que a ruptura de uma das janelas labirinticas (oval ou
redonda) levaria 2 perda de perilinfa e consequiente al-
teracao pressorica na relacio entre compartimentos com
perilinfa e endolinfa. Kohut et al. em 1986 e Kamerer et al.
em 1987, apud Yoon et al. (1990), descrevem a presenca
de fistula labirintica resultando de microfissuras entre o
nicho da janela redonda e a ampola do canal posterior.
Com isto, ocorreria a ruptura da membrana de Reissner
e mistura dos dois fluidos, com consequiente hipofuncio
coclear, mas nio uma ampla disfuncio coclear'.

Além disto, nao se verificou também ruptura de
janelas cocleares, ou membranas de Reissner ou basilar
em nenhum dos estudos realizados por Schuknecht &
Donovan (1986) e Yoon et al. (1990) que justificasse tal
teoria.

E importante lembrar, ainda, que tal ocorréncia
da-se, geralmente, apos alteracodes bruscas de pressiao da
orelha média, como nos casos de um TCE, de barotraumas,
das estapedectomias ou de exercicios fisicos intensos, e
nao espontaneamente®,

Causas Virais

A infec¢io viral, devido as inimeras e considerdveis
evidéncias circunstanciais, ¢ atualmente considerada como
uma das principais possiveis causas da SSI. A larga asso-
ciacao com os achados histologicos dos ossos temporais,
soroconversoes de titulacio virus especifica, e em menor
grau, mas nao menos importante, ligacao com historia de
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uma gripe ou outra doenca viral precedente sao provas
de tal fato.

Considerando-se o virus como possivel causa, isto
sugere que o agente responsavel tem ampla distribui¢ao no
corpo humano, além de afinidade com o tecido nervoso.
O ataque agudo ou latente pode, entao, gerar danos na
orelha interna e conseqiiente perda auditiva®. Tal compro-
metimento pode ocorrer na vida intra-uterina, na infancia,
na adolescéncia ou na fase adulta, sem que se observe
qualquer distin¢ao nos quadros histologicos®.

As infeccoes de vias aéreas superiores (IVAS) e as
infeccoes intracranianas podem alcancar a orelha interna
via hematogénica (estria vascular) e via aqueduto coclear
ou meato acustico interno MAIP*. Nota-se, porém, que
poucos casos de meningoencefalites apresentam DA asso-
ciada, pois o aqueduto coclear apresenta mecanismos de
defesa que impedem a propagacio do agente viral para
a orelha interna, diminuindo o risco de lesao estrutural e
consequiente perda auditiva®.

Embora infec¢odes agudas por virus possam causar
tal dano, infeccoes latentes e sua reativacio também pa-
recem explicar a lesao. Os principais virus latentes fazem
parte do grupo dos herpesvirus: sio ubiquos, apresentam
forte neurotropismo como caracteristica, nem sempre cau-
sam sintomatologia (infeccio subclinica) e tém complexa
relacao com SSI. Sao eles o herpes simplex, herpes simplex
2, varicella-zoster (VVZ), citomegalovirus e Epstein-Barr.

Outros agentes sao conhecidamente causadores de
danos auditivos também em fetos e em recém nascidos, tais
como os da sifilis, da toxoplasmose e da rubéola - STORCH
(sifilis/ toxoplasmose/ rubéola/ CMV e herpes virus)®.

Quase todos os casos de SS causados por virus sao
unilaterais, sendo muito rara a DA bilateral. Dependendo
do agente viral, a perda auditiva apresenta determinado
padrao. Por exemplo, a caxumba cursa com DA severa
e irreversivel, enquanto a DA por VVZ, com perda leve
e reversivel*.

Devido ao suprimento sangtiineo arterial e a dre-
nagem venosa da coclea, esperar-se-ia uma correlacao
entre as degeneracoes celulares’. Os danos dao-se, porém,
inicialmente nas estruturas do compartimento endolinfitico
coclear e o grau de atrofia das células ciliadas € progres-
sivo, iniciando com suaves alteracdes na espira apical até
total perda na espira basal”®. Tardiamente, a degeneracao
de células ganglionares € maior e a de células ciliadas,
menor. Diferentemente, no caso de uma obstrucio arterial
completa, a degeneracao das células ganglionares, da es-
tria vascular, do ligamento espiral e das demais estruturas
da orelha interna € mais difusa; apés meses, a orelha é
sujeita a uma invasao de tecido fibroso, e, eventualmente,
ossificacio da coclea®.

A falta desta correspondéncia entre as degeneracoes
estruturais (células ganglionares sao mais comprometidas
na espira apical e as células ciliadas e dendritos, na basal)

sugere, portanto, que as células ganglionares da espira
apical sejam o alvo primdrio do fator causal. Portanto,
uma lesao isolada das células ganglionares na espira apical
sem perda de estruturas sensoriais correspondentes nao ¢
compativel com a teoria de isquemia vascular como causa
da SS, e muito menos com a ruptura de membranas, mas,
sim, mais condizente com a origem viral.

Apesar de a vascularizacio coclear ser equivalente
nas orelhas normais e nas com SSI, nota-se que hd mais
alteracoes histopatologicas nas cocleas afetadas por SSI
do que nas normais ou até mesmo nas afetadas pela
presbiacusia?.

Porém, embora se note varias semelhancas quanto
as alteracoes anatomopatologicas entre orelhas comprome-
tidas por SSI e orelhas afetadas por afeccoes virais, algumas
evidéncias sao ainda contraditérias quanto ao fato do virus
poder ser um fator causal desta manifestacio clinica.

Nem sempre se consegue estabelecer uma relacio
causal direta do virus, pois os titulos de Ac podem nio
estar alterados de maneira significativa numa SS suposta-
mente causada por um agente viral®, devido, talvez, ao
fato de poder ser uma infeccao latente reativada. Além
disto, mesmo que um estudo consiga demonstrar que um
determinado virus ou bactéria infectou o paciente, nio se
pode provar que este agente seja o responsavel, naquele
momento, pela lesao estrutural na orelha interna®’.

Ainda, os niveis de MxA, uma proteina a-IFN mar-
cadora de infeccao sistémica viral em leucdcitos, nem
sempre apresentam aumento significativo nos pacientes
com SSI'%. Alguns contrapontos clinicos também colaboram
para dificultar a associacao direta de causa-efeito entre SSI
e virus. No caso da caxumba, por exemplo, a idade, os
sintomas associados e o progndstico colocam em duvida
esta correlacio®. Enquanto a parotidite afeta geralmente
criancas menores de dez anos, tem uma incidéncia irre-
gular de sintomas associados como tinitus e vertigem e
péssimo progndstico, a SS € mais comum entre 30 e 50
anos e cerca de 70% apresentam melhora auditiva.

Mesmo assim, o fato das lesdes estruturais encon-
tradas em ossos temporais de pacientes com SSI serem
bastante caracteristicas e muito semelhantes as encon-
tradas em ossos temporais acometidos por uma infec¢ao
viral contribuem para que se considere esta teoria (causa
viral) como a principal hipotese etiologica da SSI'2211:16.37,
As principais lesdes ocorrem no orgao de Corti, nas cé-
lulas ganglionares, nas fibras nervosas (diminuicio em
seu ndmero), membrana tectoria, e, em menor escala, na
estria vascular®',

CONSIDERACOES FINAIS

Diante do exposto, nota-se que as doencas auto-
imunes e, principalmente, a ruptura de membranas pare-
cem nao ter importante correlacio com a surdez subita
idiopatica. Ja os distirbios vasculares e os agentes virais,
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ao contrario, sao os fatores causais mais condizentes a
justificar esta perda auditiva, embora a presenca de uma
doenca vascular ou infecclo viral preexistente nio sejam
necessariamente inerentes a origem desta DA. A baixa
incidéncia da SSI, o dificil acesso a orelha interna para
melhores esclarecimentos quanto aos estudos diagnoésticos
e a fisiopatogenia desconhecida dificultam maiores conclu-
soes quanto a propria origem desta manifestacio clinica.
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