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Resumo /

A Sindrome de Deiscéncia de Canal Semicircular Superior
(SDCSS), primeiramente descrita em 1998 por Minor et al.,
caracteriza-se por vertigem associada a presenca de nistagmo,
relacionados 2 exposicio a estimulos sonoros intensos ou a
modificacdes de pressao dentro da orelha média ou intra-
craniana. Disacusia, em sua maioria de padrao condutivo 2a
audiometria tonal, também pode estar presente. Nesta revisao
da literatura objetivou-se abordar a SDCSS, com seus prin-
cipais sinais e sintomas, achados diagnésticos e tratamento,
assim como enfatizar a importincia de sua inclusio dentre
as causas de vertigem, visto tratar-se de acometimento ainda
pouco conhecido até mesmo entre especialistas. O diagnds-
tico correto, além de possibilitar seu tratamento, impede
que abordagens diagndsticas e terapéuticas inapropriadas
sejam realizadas.

Superior Canal Dehiscence
Syndrome

Palavras-chave: deiscéncia de canal semicircular, disacusia
condutiva, tontura, vertigem.
Keywords: superior canal dehiscence, conductive hearing loss,
dizziness, vertigo.

Summary

The Superior Canal Dehiscence Syndrome (SCDS) was first
reported by Minor at. Al. (1998), and has been characterized
by vertigo and vertical-torsional eye movements related to
loud sounds or stimuli that change middle ear or intracranial
pressure. Hearing loss, for the most part with conductive
patterns on audiometry, may be present in this syndrome. We
performed a literature survey in order to to present symptoms,
signs, diagnostic and therapeutic approaches to the SCDS,
also aiming at stressing the great importance of including this
syndrome among the tractable cause of vertigo. We should
emphasize that this is a recent issue, still unknown by some
specialists. The Correct SCDS diagnosis, besides enabling
patient treatment, precludes misdiagnosis and inadequate
therapeutic approaches.
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INTRODUCAO

A sindrome de deiscéncia do canal semicircular
superior (SDCSS) consiste em doenca rara, caracterizada
principalmente por sintomas vestibulares induzidos por
estimulos sonoros intensos ou por modificacoes de pressiao
intracraniana ou em orelha média, devidos a deiscéncia da
camada 6ssea que recobre o canal semicircular superior.
Apesar de menos freqiiente, alguns individuos possuidores
da SDCSS apresentam-se apenas com perda auditiva, sem
sintomas vestibulares.

Por tratar-se de sindrome recentemente descrita,
a maioria dos profissionais de satde que lida com estes
pacientes ainda nao esta habituada a seu diagndstico,
devendo este fazer parte do diagndstico diferencial das
vertigens e até das perdas auditivas isoladas.

Este trabalho tem como objetivo alertar esses pro-
fissionais da existéncia desta sindrome, abordando suas
principais caracteristicas clinicas, diagndsticas e terapéuti-
cas através de resumo da literatura sobre o assunto.

REVISAO DE LITERATURA

A Sindrome de Deiscéncia do Canal Semicircular
Superior (SDCSS) foi primeiramente descrita em 1998
por Minor et al. Com o objetivo de apresentar sintomas,
padrdes de nistagmo e resultados de Tomografia Compu-
tadorizada de ossos temporais em pacientes que sofriam
de vertigem induzida por estimulos sonoros intensos ou
mudancas de pressio em orelha média (OM) ou intracra-
niana (IC), realizaram estudo prospectivo de uma série
de casos. Encontraram 8 pacientes que apresentavam
movimentos oculares em plano paralelo ao canal semi-
circular superior, evocados pelos estimulos pressoricos
e sonoros acima citados. Tais achados coincidiam com
as imagens de deiscéncia de canal semicircular superior
encontradas em TC de alta resoluciio de ossos temporais
destes 8 individuos'.

Em seguida, Smullen, Andrist e Gianoli publicaram
3 casos de pacientes com deiscéncia de canal semicir-
cular superior a TC de ossos temporais, com posterior
confirmacio cirdrgica da alteracao. Dois deles, inclusive,
sofriam de vertigem incapacitante, tendo havido melhora
apos reparo cirtrgico da deiscéncia através de acesso pela
fossa médiaZ.

Visando correlacionar sinais, sintomas, achados em
testes diagnosticos, além de descrever o procedimento
cirargico utilizado para reparo da deiscéncia de canal semi-
circular superior, Minor selecionou mais 17 individuos com
quadros clinicos e radioldgicos compativeis com SDCSS.
Cinco destes pacientes apresentavam sintomas vestibu-
lares incapacitantes, e foram submetidos a neurocirurgia
via fossa média para reparo da lesio. Em trés deles foi
realizada obliteracao total do canal semicircular superior
(plugging). Nos outros dois houve colocacio de enxerto

osseo e fascia sobre o local deiscente, mantendo pérvio
o canal. Observou-se a melhora dos sintomas debilitantes
em todos eles, embora um deles tenha desenvolvido sur-
dez neurossensorial no pés-operatério imediato e outro
tenha evoluido com hipofuncao vestibular do lado ope-
rado. Nenhuma das duas técnicas pareceu superior neste
estudo. Um achado interessante deste mesmo autor é que
dez dos dezessete pacientes correlacionaram um evento
precipitante a instalacio dos sintomas (4 por Traumatismo
Craniano e 6 por mudangas bruscas de pressio em orelha
média ou intracraniana)’.

Carey, Minor e Nager realizaram estudo microsco-
pico de 1000 ossos temporais (596 individuos) obtidos
através de autopsias, de maneira aleatoria, com finalidade
de determinar a prevaléncia da DCSS na populacio geral.
Em 0.7% dos individuos foi encontrada deiscéncia total do
canal superior, enquanto 1.3% dos individuos apresenta-
vam uma camada Ossea muito delgada (0,1mm ou menos)
recobrindo o referido canal. Os achados, na maioria dos
espécimes, foram bilaterais. Ao analisarem ossos tempo-
rais de criancgas, os mesmos autores concluiram que estes
apresentavam, normalmente, adelgacamento da camada
ossea sobre o canal semicircular superior, sendo a espes-
sura do adulto alcancada por volta dos 3 anos de idade.
Postularam entdo, que um defeito no desenvolvimento
desta camada 6ssea fosse responsavel pela permanéncia
de sua espessura muito delgada em alguns individuos
adultos. Um evento traumdtico, por exemplo, poderia
causar a ruptura desta camada fina de osso, dando origem
a deiscéncia propriamente dita*.

Cremer et al. estudaram através de registro tridimen-
sional, pelo método de magnetic search coils, os movi-
mentos oculares evocados por estimulos sonoros intensos
e por manobra de Valsalva em 11 individuos com DCSS.
Ap6s analisarem as respostas obtidas, concluiram que estes
movimentos eram mesmo origindrios do canal semicircular
superior, o que veio reforcar a relacio de causalidade entre
os sinais e sintomas e a alteracio anatomica’.

Brantberg et al. apresentaram mais 8 pacientes
com sinais e sintomas de SDCSS, confirmados por TC de
alta resolucao. Dois destes submeteram-se a cirurgia de
reparo da deiscéncia através de obliteracio (plugging) do
canal semicircular superior através de via transmastoéidea,
e obtiveram melhora significativa dos sintomas®.

Minor et al. publicaram uma série de 28 casos de
pacientes com sinais e sintomas clinicos e radiologicos de
SDCSS, reunidos durante 6 anos de estudos em instituicao
terciaria. No mesmo periodo Hirvonen et al. investigaram
as mudancgas de freqiiéncia de disparo do nervo vestibular
em resposta a modificacdes da pressio no meato acustico
externo (MAE), antes e ap0s fenestracao de canal superior
em chinchilas. Antes da fenestracao, apenas um dos 9
canais superiores estudados responderam as alteragcoes de
pressao. Apos a fenestracao todos passaram a ser inibidos
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por pressao negativa e excitados por pressio positiva sobre
0 MAE. Tais respostas foram abolidas quando as fenestras
foram ocluidas com material selante. Os resultados levaram
a conclusao de que a fenestracao dos canais semicircula-
res superiores 0s tornou mais sensiveis a pressao. Além
disso, as respostas obtidas a partir dos estimulos presso-
ricos sobre o MAE, coincidem com o modelo de fluxo de
endolinfa conhecido para o canal superior’®.

Belden et al., comparando a prevaléncia de deis-
céncia de canal superior 2 TC de ossos temporais em 50
pacientes sintomaticos com 107 do grupo controle utili-
zando cortes de 0.5mm e 1.0mm, afirmaram que o valor
preditivo positivo do exame para identificacao da DCSS ¢
maior com TC helicoidal, com cortes de 0.5mm e recons-
trucao no plano do canal semicircular superior. Williamson
et al., objetivando também definir prevaléncia de DCSS,
chegaram a conclusoes semelhantes quando analisaram
retrospectivamente 442 Tomografias Computadorizadas
de ossos temporais de pacientes com os mais variados
sintomas. A prevaléncia de DCSS encontrada utilizando
cortes coronais de 1.0mm foi substancialmente maior
que a prevaléncia encontrada nos estudos histologicos
de ossos temporais. Além disso, a maioria dos individuos
considerados com DCSS 2 TC neste estudo nao apresen-
tava sintomas clinicos da sindrome. Portanto, o nimero
de falsos positivos poderia aumentar muito quando sao
utilizados cortes de 1.0mm a TC de ossos temporais e
quando os resultados de imagem nao sao correlacionados
com os sintomas e sinais clinicos™'.

Minor et al. publicaram 4 casos de pacientes com
deiscéncia de canal semicircular superior na TC de 0ssos
temporais, que apresentavam gap aéreo-0sseo a audio-
metria. Trés destes haviam sofrido estapedectomia prévia
sem melhora do quadro. O quarto tinha sido submetido a
timpanotomia exploradora, sem evidéncias de alteracoes
em orelha média. Concluiram que DCSS pode ser causa
de perda auditiva aparentemente condutiva. Uma “terceira
janela” moével criada pela deiscéncia seria responsavel
pela dissipacao da energia acustica, causando a perda
condutiva'l.

Krombach et al. demonstraram através de andlise de
Tomografias Computadorizadas de ossos temporais de 507
pacientes, que a deiscéncia de canal semicircular poste-
rior tem prevaléncia aproximada a da deiscéncia de canal
superior. Com a intenc¢do de determinar a prevaléncia da
deiscéncia de canal semicircular posterior e correlacionar
com sintomas clinicos, analisaram Tomografias Computa-
dorizadas de 128 pacientes com vertigem, 183 pacientes
com perda auditiva sensorio-neural e 196 individuos
sem sintomas relacionados a orelha interna. Concluiram
também que os achados de deiscéncia eram muito mais
comuns em individuos com histéria de vertigem que na-
queles assintomdticos'?.

Em estudo recente, Mikulec et al., com a finalidade

de descrever a deiscéncia de canal semicircular superior
apresentando-se como causa de perda auditiva condutiva,
reuniram mais 08 casos (total de 10 orelhas) com DCSS a
TC de ossos temporais e perfis audiométricos compativeis
com perda auditiva condutiva, coincidindo com o lado da
deiscéncia. Nenhum deles relatava sintomas vestibulares. O
intervalo aéreo-6sseo era mais significante nas freqiiéncias
mais graves. Os reflexos acusticos e o Potencial Miogénico
Evocado Vestibular (VEMP) estavam presentes, enquanto
0 que se esperava € que estivessem ausentes, nO Caso
de tratar-se de perda auditiva condutiva por alteracio
de orelha média. Em seis orelhas tinham sido realizadas
timpanotomias exploradoras, que foram negativas. Destas
seis, trés haviam sido submetidas a estapedectomia, sem
melhora do quadro. Deiscéncia de canal semicircular su-
perior pode, portanto, apresentar-se como perda auditiva
condutiva e simular Otosclerose, por exemplo. Em virtude
de dois destes individuos serem irmaos, levantou-se a hi-
potese de que fatores genéticos pudessem estar envolvidos
na génese desta alteracao de orelha interna®.

DISCUSSAO

Estima-se que a prevaléncia de deiscéncia completa
do canal semicircular superior seja de 0,7% na populagao
geral, enquanto 1,3% possuem a camada 6ssea sobre o
canal com menos de 0,Imm (o que seria considerado
deiscente a TC de alta resolucao de ossos temporais, pelos
métodos realizados na atualidade). E importante lembrar
que nem todos os portadores de DCSS possuem os sinto-
mas da Sindrome, e que ainda nio se sabe o percentual
de sintomdticos dentre eles®.

Em nenhum dos trabalhos revisados foi evidenciada
predominincia significativa de sexo, e a mediana de idade
dos sintomadticos girou em torno dos 40 anos para Minor
e 41 anos para Minor et al. Nem tampouco houve relatos
de casos em criancas. Existem casos descritos em irmaos,
o que leva a pensar que pode haver um fator genético
associado ao desenvolvimento da DCSS*713.

A etiopatogenia da alteracio anatdmica ainda é
desconhecida, embora tenha sido lancada a hipotese de
que o defeito ocorreria durante o desenvolvimento da
camada Ossea que recobre o canal semicircular (até os 3
anos de idade). Um segundo evento, por exemplo, um
traumatismo craniano ou um aumento brusco da pressao
intracraniana, poderia levar a ruptura desta camada anor-
malmente delgada, e a deiscéncia se completaria®*!4,

A maioria destes individuos procurou ajuda médica
por sintomas vestibulares, tais como vertigem e desequi-
librio cronico. Embora haja, na SDCSS, relacio intima
entre a vertigem ou a oscilopsia € a exposicdao a estimu-
los sonoros de alta intensidade, grande parte nao refere
que seus sintomas pioram com o barulho se nao forem
argliidos. Os mesmos sintomas ocorreram em muitos deles
quando realizaram manobras que modificaram a pressao
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dentro da orelha média ou a pressao intracraniana (as-
soar 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 movimentacoes
articulares. Uma minoria procurou o otorrinolaringolo-
gista apresentando apenas perda auditiva, sem sintomas
vestibulares! 3711131516,

A grande maioria dos pacientes apresentou nis-
tagmo vertical e rotatorio evocado por estimulos sonoros
intensos (100 a 110 dB NA em freqiéncias que variaram
de 250 a 4000 Hz) ou ap6s manobras que modificassem a
pressao na orelha média ou intracraniana. Postulou-se que
a deiscéncia ossea do canal funcionaria como uma “ter-
ceira janela” dentro da orelha interna. A mobilidade desta
terceira janela permitiria a deflexdo da cipula do canal
superior. A direcao dos componentes vertical e rotatorio
do nistagmo depende do efeito destes estimulos sobre
a ampola do canal semicircular superior. Deste modo,
pressao positiva em meato acustico externo, manobra de
Valsalva contra constric¢io nasal e sons de alta intensidade
resultariam em movimentacao ampulifuga (excitatoria) da
endolinfa. O nistagmo resultante seria vertical e rotatorio,
com componente lenta para cima e para o lado oposto
da orelha afetada. Os movimentos oculares teriam direcao
contrdria se o estimulo causasse movimentaciao ampulipeta
da endolinfa (inibitéria), que ocorre com pressao negati-
va sobre o meato acustico externo, Manobra de Valsalva
contra a glote fechada ou compressio da Veia Jugular
(causando aumento da pressao intracraniana)*317-21,

O exame clinico ¢ de fundamental importincia,
visto que exames considerados padrao para investigacio
do aparelho vestibular, tais como eletronistagmografia e
cadeira rotatdria, nao mostraram alteracoes significativas.
Ao pesquisar nistagmo nestes pacientes, devem ser uti-
lizadas lentes de Frenzel, com o objetivo de suprimir o
efeito inibidor da fixacio ocular’?37.

Ao exame de Audiometria Tonal, a alteracao mais
freqientemente 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-6sseos
maiores, tendo sido classificados, erroneamente, como
portadores de otosclerose. No entanto, apresentavam re-
flexos acusticos preservados a Timpanometria e resposta
ao exame de potencial miogénico evocado vestibular
(VEMP), o que tornava questionavel tal diagndstico. Ob-
servou-se também, menos freqientemente, hipoacusia
neurossensorial de leve a moderada e hiperacusia condu-
tiva (diminuicao do limiar de conduc¢ao Ossea, mas com
conduc¢ao aérea dentro da normalidade). Imagina-se que
a dissipacio da energia acustica através da deiscéncia do
canal poderia ser responsavel pelo aparente déficit auditivo
Condutivol,5,11,15,16,22,25.

O diagnostico de SDCSS € confirmado através de
Tomografia Computadorizada de ossos temporais de alta
resolucio. E recomendivel, para diminuir o nimero de
falsos-positivos, utilizar cortes de 0.5mm e reconstru¢ao
das imagens no plano do canal semicircular superior. Res-
sonancia Nuclear Magnética também pode ser utilizada,
mas possui sensibilidade de 96% e especificidade de 98%
em relacao a Tomografia Computadorizada®*101524,

Os individuos com SDCSS que sofriam com sin-
tomas vestibulares incapacitantes foram submetidos a
procedimento cirdrgico para reparo da lesao deiscente.
O acesso foi realizado através de fossa cerebral média,
na maijoria dos casos, e em conjunto com equipe neu-
rocirargica. As duas principais técnicas utilizadas foram
oclusiao total (plugging) do canal superior e a reconstrucao
da camada sobre o canal utilizando fdscia e osso cortical.
Para realizacao da obliteracao total do canal superior
(plugging) foi utilizada uma mistura de fiscia, p6 de osso
e cola de fibrina, com posterior cobertura do plug com
osso cortical. Para reparo da deiscéncia sobre o canal
superior (resurfacing), foi utilizada fascia de temporal
sobre a por¢ao membranosa do canal (mas sem obstruir
o lamen); esta fascia foi entdo coberta com osso cortical,
e o assoalho da fossa craniana média foi recoberto por
um pedaco grande de fascia temporal. Todos os pacientes
operados obtiveram, pelo menos, melhora dos sintomas
incapacitantes, embora alguns tenham evoluido com
complicagodes, tais como surdez neurossensorial ou hipo-
funcdo do labirinto do lado afetado. Nenhuma das duas
técnicas pareceu superior até entdo, sendo necessarios
estudos adicionais e maior tempo de acompanhamento
dos operados para determinar os efeitos em longo prazo
de ambos os procedimentos'>1%#%.

COMENTARIOS FINAIS

Embora se trate de alteracao pouco comum, € exis-
tam varios aspectos fisiopatologicos ainda nao elucidados,
a Sindrome de Deiscéncia de Canal Semicircular Superior
deve ser incluida entre as causas de vertigem. Deve tam-
bém entrar no diagndstico diferencial de perda auditiva
condutiva, principalmente nos casos nos quais os reflexos
acusticos estao preservados.

E considerada uma causa tratdvel de vertigem. Sua
suspeita clinica tem, no minimo, a vantagem de serem
evitadas abordagens terapéuticas ou diagnosticas inapro-
priadas (tais como medicacoes anti-vertiginosas, saculoto-
mias, timpanotomias exploradoras, estapedectomias, etc.),
normalmente nao indicadas na SDCSS.

Sintomas e sinais caracteristicos da SDCSS sao ra-
ramente 6bvios no momento da admissao. Portanto, os
profissionais de saide que lidam com estes doentes devem
estar aptos a proceder investigacao minima suficiente para
afastar ou tornar mais provavel o seu diagndstico.
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