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What is known about superior semicircular canal dehiscence syndrome

Alicia Batista de Almeida Barbosa'® Gustavo Tomasi*> José Polansky®*® Joel Lavinsky**
Rafaela Fernandes Gong¢alves®*® Guilherme Nobre Nogueira>*® Ronise Martins Santiago
Sato®*> Amanda Carvalho Garcia®**> Paulo Eduardo Jaworski*® Vinicius Milani Budel®*®
Gustavo Rassier Isolan?®?®

RESUMO

Introducdo: A origem da sindrome foi levantada através do estudo de
tomografias computadorizadas onde os sintomas eram acompanhados de
falha na cobertura éssea do canal semicircular superior, na fossa craniana
média, préximo & dura-méter. Essa doenca ainda ndo é de conhecimento
da maioria dos médicos.

Objetivo: Atualizar o conhecimento sobre ela para despertar a
possibilidade de sua existéncia durante atendimento médico.

Método: Revisdo narrativa feita nas plataformas Pubmed e Scielo
visando artigos ao tema, incluindo relatos de casos, estudos, revisdes e
metandlises publicados entre 1998 e 2023. Foram incluidos artigos em
inglés, portugués e espanhol. Os descritores usados foram “superior
canal dehiscence syndrome”, “superior canal dehiscence” e “sindrome da
deiscéncia do canal semicircular superior”.

Resultado: Foram analisados 47 artigos.

Conclusdo: O entendimento dessa sindrome é complexo e pouco
conhecido, e aprimoramento das estratégias de tratamento requerem
abordagem multidisciplinar com investigacdo continua na intencdo de
oferecer melhor qualidade de vida ao portador. Tentativas evolutivas na
orientacdo terapéutica até que se tenha confirmacdo por evidéncias de
qual é melhor forma de tratamento, é o que na atualidade deve ser feito.

PALAVRAS-CHAVE: Base de Cranio, Fossa Média, Canal Semicircular
Superior, Deiscéncia.
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Numero de publicacées relacionadas & sindrome
desde a sua descricdo

Mensagem Central

A sindrome da deiscéncia do canal semicircular
superior é caracterizada por desequilibrio
crénico, vertigem e nistagmo em resposta a
estimulos sonoros e alteracdes de pressdo. A
falha na cobertura éssea do canal semicircular
superior na fossa craniana média é uma
caracterfstica dessa  sindrome. Enquanto a
deiscéncia do canal semicircular lateral pode
estar associada & ofite média, a deiscéncia
do canal semicircular posterior é rara e pouco
conhecida.

ABSTRACT

Introduction: The origin of the syndrome was identified through the study
of computed tomography scans where the symptoms were accompanied
by failure in the bone coverage of the superior semicircular canal, in the
middle cranial fossa, close to the dura mater. This disease is still unknown
to most doctors.

Objective: Update knowledge about it to awaken the possibility of its
existence during medical care.

Method: Narrative review carried out on the Pubmed and Scielo platforms
targeting articles on the topic, including case reports, studies, reviews and
meta-analyses published between 1998 and 2023. Articles in English,
Portuguese and Spanish were included. The descriptors used were “superior
canal dehiscence syndrome”, “superior canal dehiscence” and “superior
semicircular canal dehiscence syndrome”.

Result: 47 articles were analyzed.

Conclusion: The understanding of this syndrome is complex and little
known, and improvement of treatment strategies requires a multidisciplinary
approach with continuous investigation with the intention of offering a better
quality of life to the patient. Evolutionary attempts in therapeutic guidance
until confirmation by evidence of which is the best form of treatment, is what
must be done today.

KEYWORDS: Skull Base, Middle Fossa, Superior Semicircular Canal,

Dehiscence.

Perspectiva

Essa doenca ainda néo é de conhecimento da
maioria dos médicos e muitas vezes os sinftomas
s@o confundidos como sendo oriundos de
franstorno psiquidtrico. Assim, o objetivo desta
reviséo foi atualizar o conhecimento sobre
ela para despertar a possibilidade de sua
existéncia durante atendimento médico
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

sindrome da deiscéncia do canal semicircular

superior (SDCSS) foi descrita pela primeira

vez em 1998, quando Minor et al.
documentaram um grupo de pacientes com desequilibrio
crénico e episédios de vertigem e nistagmo, condizente
com semiologia de distorbio do canal semicircular
superior, induzidos por sons altos e alteracdes de pressdo
da orelha interna.

A sindrome recebeu esse nome quando foi percebido
através de tomografias computadorizadas que os
sinfomas eram acompanhados de falha na cobertura
6ssea do canal semicircular superior, na fossa craniana
média, préximo & dura-mdter. Essa deiscéncia pode
estar associada & ofite média, enquanto aquela do canal
semicircular posterior é entidade rara, mas seu fratamento
segue a mesma linha dos outros canais.?

Essa doenca ainda ndo é de conhecimento da maioria
dos médicos e muitas vezes os sintomas s&o confundidos
como sendo oriundos de transtorno psiquidtrico. Assim, o
obijetivo desta revisdo foi atualizar o conhecimento sobre
ela para despertar a possibilidade de sua existéncia
durante atendimento médico

METODO

RevisGo narrativa feita nas plataformas Pubmed e
Scielo visando artigos relevantes ao tema, incluindo
relatos de casos, estudos, revisdes e metandlises
publicados entre 1998 (quando a SDCSS foi descrita)
até outubro de 2023. Foram incluidos artigos em
inglés, portugués e espanhol. Os descritores usados
foram “superior canal dehiscence syndrome”, “superior
canal dehiscence” e “sindrome da deiscéncia do canal
semicircular superior”. Os artigos relevantes ao tema
listados nas referéncias de outros artigos também foram
utilizados (Figura).
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FIGURA — Nimero de publicacées relacionadas a SDCSS desde a
sua descricdo

DISCUSSAO

O canal semicircular  superior, fisiologicamente,
comporta 2 janelas da orelha interna, a redonda e a oval,
as quais séo fechadas por uma membrana fibroeldstica.
O estimulo sonoro atravessa a janela oval, passa pela
céclea e volta pela janela redonda, o que induz respostas
auditivas. Na SDCSS, a falha na integridade do canal
gera a formacdo de uma terceira janela, o que é processo
patoldgico por transmitir as vibragées sonoras em direcdo
ao aparelho vestibular, composto pelo labirinto.?

A energia sonora é conduzida pelo ar e pelo osso
de maneiras diferentes, o que impacta diretamente na
maneira como o som é percebido pelos individuos.
Esse processo ocorre de maneira distinta na SDCSS,
impactando em sintomas diferentes para cada tipo de
conducéo sonora.

Para o som conduzido pelo ar, o resultado dessa
imperfeicdo do canal semicircular superior, traduzida
como a terceira janela, é a perda da energia sonorq,
sendo percebida pelo paciente como hipoacusia e
aumento do limiar sonoro.®> No entanto, a fragilidade
do canal semicircular superior na SDCSS, que possui
menor impeddncia quando comparado a esse canal em
situacdes fisiolégicas,* vai produzir o efeito contrdrio no
som conduzido pelo osso. A deiscéncia ird permitir que
aquele conduzido pelo osso acesse a perilinfa da orelha
inferna por meio do labirinto, o que explica a vertigem
induzida por sons vivenciada por individuos com essa
sindrome, situacdo essa que é conhecida como “fenémeno
de Tullio”.* A movimentac&o do fluido ampulofugal pode
excitar a ampola, o que resulta em nistagmo, no que é
conhecido como sinal de Hennebert.

Além disso, a livie comunicacdo da perilinfa com
a céclea resulta na conducdo éssea do som melhor do
que o normal, gerando “hiperacusia dssea”.®” Isso se
manifesta como os sintomas de autofonia, zumbido pulsatil
e audicdo de movimentos fisiolégicos que geralmente n&o
sdo ouvidos, como a peristalse intestinal, a mastigacéo e
o movimento dos olhos.

Etiologia

A causa exata da SDCSS ainda é desconhecida, e
2 teorias foram apresentadas, uma relacionada a fatores
congénitos e outra a adquiridos.

Segundo a congénita, uma falha no desenvolvimento
do osso temporal poderia acontecer durante o
desenvolvimento embriondrio e pés-natal e desencadear
a sindrome. Isso acontece porque o canal semicircular
superior cresce direcionado & fossa craniana média,
de maneira a se opor a direcdo do lobo temporal e
aproximar-se da base do cranio originando a sindrome.®
Essa teoria é amparada por estudos que mostraram
pacientes com ela que apresentam ossos finos em toda
a base do crénio lateral, com mdltiplos defeitos nos ossos
da fossa média da base do cranio, desenvolvendo SDCSS
bilateralmente.”" Adicionalmente, prevaléncia de 11,4%
foi documentada em criancas entre 3-17 anos12 e de
13,8% nas menores de 2 anos.” Importante ressaltar que
nem toda deiscéncia visualizada nos exames de imagem
serd sintomdtica

Também foi proposto que eventos traumdticos ao
longo da vida, como traumatismos cranianos, poderiam
levar os pacientes com ossos finos na base lateral do
crénio a desenvolver SDCSS, devido ao rompimento
do labirinfto membranoso criado pela dura-mdter no
impacto.'"

Além disso, pacientes com variante da sindrome de
Usher tém frequéncia significativamente maior de SDCSS;
ademais, familias com parentes de primeiro grau com
a SDCSS, indica a possivel existéncia de correlacdes
genéticas."’®2° Somado a isso, a sindrome de deiscéncia
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do canal superior pode estar ligada a variacées no gene
CDH3, que pode aumentar o risco de desenvolvimento
dessa condicdo.

Alguns autores argumentam que esse afinamento
da base do crénio ndo seria capaz de promover o
fenémeno da terceira janela mével.? Outra teoria, que
busca explicar melhor essa condicdo, é a da causa
adquirida. Ela propée que a hipertensdo intracraniana
e o impacto continuo das pulsacdes poderiam causar a
degradacdo do canal semicircular superior ao longo do
tempo, causando a SDCSS.#% Essa teoria é apoiada
pelo achado de atividade osteocldstica préxima ao canal
semicircular superior em um estudo com ossos temporais.*
Segundo autores, essa reabsorcdo éssea poderia formar
uma terceira janela, o que explicaria a SDCSS.#

Outras causas de SDCSS adquirida incluem
meningioma,®  displasia  fibrosa,”  malformacdes
vasculares® e fraturas de osso temporal.

Epidemiologia

Um estudo realizado com 1000 ossos temporais
demonstrou que o canal semicircular superior é deiscente
em 0,5% dos casos e que possui espessura menor do
que 0,1 mm em outros 1,4%, o que poderia predispor a
fraturas em traumas.” Além disso, a deiscéncia do canal
semicircular superior pode ser vista em cerca de 2-10%
das tomografias computadorizadas.®® No entanto, a
incidéncia das SDCSS, embora ainda desconhecida, é
menor porque nem todos os pacientes com esse defeito
anatémico reportam sintomas.”?2

A incidéncia da SDCSS parece ser maior na Europa
e nos EUA, sendo que ela é pouco reportada na Asia
e, portanto, acredita-se que possam existir diferencas
raciais na incidéncia dessa doenca.?? Né&o hd literatura
disponivel quanto a incidéncia dela na América do Sul,
Oceania e Africa.

Quanto ao sexo, n&o parece haver diferencas
significativas. Um estudo evidenciou que ambos os
géneros tinham melhora significativa dos sinftomas apés
tratamentos cirirgicos, mas as mulheres se destacaram
quanto & melhora do limiar auditivo em relacdo aos
homens.°

Por fim, a idade também parece néo ter relacdo com
a resolutividade dos quadros, visto que, nesse mesmo
estudo, pacientes idosos tiveram sintomas pré e pds-
operatdrio com incidéncia similar ao grupo de pacientes
mais jovens.*°

Apresentacdo clinica

A apresentacdo clinica da SDCSS é bastante variada,
o que pode ser situacdo desafiadora para os médicos
chegarem ao diagndstico. Nesse sentido, estudos da
literatura médica tentaram agrupar os sinfomas mais
comuns. Em um desses estudos,® 5 sintomas principais
representaram 92,5% dos casos. S&o eles: tontura
esponténea (51%), vertigem induzida por som (42,7%),
autofonia (42,5%), perda auditiva (39,9%) e vertigem
induzida por presséo (37,4%).

Em outro estudo,® os sinfomas induzidos por sons
altos foram notados em 90% dos pacientes, enquanto
aqueles induzidos por pressGo, como tossir ou espirrar,

representaram 73,3%.

Os sintomas podem causar impactos diferentes na
vida dos pacientes. Em parte deles, sdo leves o suficiente
para serem tolerados, permitindo tratamento conservador.
Em outros, hd impacto grande o suficiente na vida pessoal
e profissional para afetar a percepcdo de qualidade de
vida, requerendo, nesses casos, tratamentos definitivos.

Nenhum trabalho estudou a exata prevaléncia de
doencas mentais na SDCSS. No entanto, a literatura
mostra que a prevaléncia de depressGo e ansiedade
em pacientes com doencas audiovestibulares aumenta
conforme a severidade da doenca ofolégica.®® Além
disso, intervencdo cirdrgica em pacientes de SDCSS
mostrou melhora dos sintomas depressivos.®

Diagnéstico

SDCSS pode ser suspeitada pelo quadro clinico,
mas sdo necessdrios exames de imagem e audiométricos
para confirmar o diagnéstico. Ward et al.™ sintetizaram
critérios diagndsticos em 2017, mas ndo hd consenso
quanto a seu uso.

A tomografia computadorizada de alta resolugdo
pode sugerir o diagndstico, mas é importante considerar
que nem sempre a deiscéncia do canal semicircular
superior é sinftomética, ndo devendo serinterpretada como
SDCSS em todos os casos.®® A ressondncia magnética
pode ser utilizada, especialmente antes de operacdes,
sendo que a visualizacdo do canal semicircular superior
é melhor em T2.3¢

A audiometria tipica de SDCSS é a combinacdo
de aumento do limiar auditvo da conducdo aérea
e diminvicdo do limiar auditivo da conducdo dssea
nas frequéncias mais baixas (250, 500, e 1,000Hz),
caracterizando air-bone gap.??%%¥:38 Estudos sugeriram
diminuir a frequéncia usada na audiometria para menor
que 250 Hz para detectar mudancas maiores na
conducdo aérea, mas isso necessita ser confirmado em
estudos clinicos.

Sugere-se avaliar os reflexos acUsticos, os quais
costumam estar preservados na SDCSS.*¢ No entanto,
nos casos associados & ofosclerose - que s&o atipicos -,
esses reflexos podem estar alterados.3%4°

O exame vestibular-evoked myogenic potentials
(VEMP) frequentemente estd alterado na SDCSS. Na
conducdo aéreq, os limites costumam estar diminuidos,
enquanto as amplitudes aumentadas.*’ Tem havido
esforco para melhorar a técnica utilizada no VEMP para
facilitar o diagnéstico.*>#*

Outro teste que vem sendo utilizado é a
eletrococleografia, mas sua utilidade clinica e
infraoperatéria ainda estd em investigacdo.

Tratamento

Néo existe consenso para o tralamento da SDCSS.
Os pacientes com sintomas mais leves podem optar pelo
tratamento conservador, enquanto outros, com sintomas
mais agressivos, buscam o tratamento cirdrgico.

A técnica da fossa craniana média, a qual consiste em
bloquear a terceira janela do canal semicircular superior
com fdscia e cimento de hidroxiapatita, predominou nos
dltimos anos.** No entanto, outras abordagens, como
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a entrada pela via transmastoide, via endoscépica ou
transnasal, também sdo usadas. A selecdo da via a ser
utilizada deve levar em consideracdo a anatomia do
individuo e a experiéncia do cirurgido.?’

Alguns cirurgides utilizam a técnica da janela
redonda, na qual ela é bloqueada e as outras 2 - oval
e a gerada patologicamente pela SDCSS - permanecem
destampadas. Essa técnica ainda é controversa e sem
utilidade definida.*

Prognéstico

A resolucdo das queixas é observada na maioria dos
pacientes que se submetem ao reparo cirdrgico, embora
sinftomas mecdnicos e presséricos tendem a se resolver
mais répido do que cefaleias e desequilibrio.*¢#”

Né&o se sabe exatamente os fatores que influenciam
no prognéstico da SSCDS, embora a literatura aceite que
a presenca de sintomas e de comorbidades vestibulares
possam influenciar.*® Houve uma tentativa de se realizar
metandlise com o prognéstico da SSCDS de acordo com
o fratamento recebido, mas falhou porque as medidas de
resultado e a avaliacdo pds-cirirgica variavam demais
entre os estudos.*>*°

CONCLUSAO

O entendimento dessa sindrome é complexo e
pouco conhecido, e aprimoramento das condutas
requer abordagem multidisciplinar com investigacdo
continua na intencdo de oferecer melhor qualidade de
vida ao portador. O tratamento varia de conservador
a cirirgico, dependendo da gravidade dos sintomas.
Embora a maioria dos pacientes tenha resolucdo
das queixas apds o reparo cirdrgico, o progndstico
pode ser influenciado pela presenca de sintomas e
comorbidades vestibulares. Por ser sindrome complexa,
o aprimoramento das estratégias de tratamento requer
abordagem multidisciplinar com investigacdo continua.
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