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Resumo

A ressonancia magnética é um exame de imagem nao invasivo e nao ioni-
zante com especial utilidade na visualizacao de estruturas de tecido mole.
E por estas caracteristicas que este exame estd unicamente habilitado para
o diagnostico e follow-up de patologias do ouvido interno. Aqui também o
contraste de gadolineo, seja por administracao endovenosa ou intratimpanica
como na doencga de Méniere, toma um papel importante no diagnostico dife-
rencial.

Neste trabalho final de mestrado vao ser abordadas algumas patologias do
ouvido interno que tém achados na imagem de ressonanica magnética com
impacto diagndstico. As patologias aqui destacadas serao: o schwannoma
vestibular, em especifico um subtipo raro, o schwannoma intralabirintico; a
labirintite; a hemorragia intralabirintica e por fim a doenca de Méniere, a
qual se dara um destaque por ser, ao contrario das outras, uma patologia
muito estudada e em que nos tultimos anos se tem assistido a uma grande
evolucao nas técnicas e tecnologia diagnodsticas.

Palavras-chave: Ressonancia Magnética, Schwannoma Intralabirintico,

Labirintite, Hemorragia Intralabirintica, Doenca de Méniere
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Abstract

Magnetic ressonance imaging is a noninvasive, nonionizing technique with
special utility in visualizing soft tissue. It’s for these characteristics that
this technique is uniquely suited for the diagnosis and follow-up of inner ear
diseases. The gadolineum contrast also takes a central role in differential
diagnosis, be it as an endovenous or intratympanic administration, as done
in Méniere’s disease.

This paper will discuss some inner ear diseases with clinically significant
findings in magnetic ressonance imaging: vestibular schwannoma, specifically
the intralabyrinthine schwannoma, a rare subtype; labyrinthitis; intralaby-
rinthine hemorrage and, finally, Méniere’s disease, which will have spotlight
due to, unlike the others, being a rather researched disease in which there
has been a surge in technical and technological advances in recent years.

Keywords: Magnetic Ressonance Imaging, Intralabyrinthine Schwan-

noma, Labyrinthitis, Intralabyrinthine Hemorrhage, Méniere’s Disease
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Introducao

A ressonancia magnética (RM) é uma técnica nao invasiva e nao ionizante
utilizada no diagnostico imagiolégico. A RM utiliza a variagdo do niimero
de atomos de hidrogénio contidos em diferentes tipos de tecido. Especifica-
mente, estes atomos, que tém o seu proprio campo magnético baseado na
direccao do seu spin, estao alinhados a um forte campo magnético gerado
pela maquina de RM. Subsequentemente, a maquina gera um pulso eletro-
magnético que esta na frequéncia adequada para ser absorvido pelos atomos
de hidrogénio [1]. Este pulso absorvido causa uma excitagdo dos dtomos de
hidrogénio, alterando o spin destes e desalinhando-os do campo magnético.
Eventualmente, os &tomos de hidrogénio voltam ao estado original de relaxa-
mento e ficam novamente alinhados [2]. Isto vai acontecer em intervalos de
tempo diferentes, baseado no tipo de tecido em que estao presentes. Durante
este relaxamento, os atomos de hidrogénio geram um pulso de radiofrequéncia
que ¢ detectado e convertido numa imagem [1].

Apesar de ser possivel visualizar algumas estruturas do ouvido interno
sem a utilizacao de contraste, o uso de um contraste de gadolineo resulta
em imagens mais reprodutiveis e numa maior acuidade diagnéstica. A admi-
nistracao endovenosa de gadolineo permite avaliar a integridade da barreira
hemato-perilinfatica de ambos os ouvidos em simultaneo. No entanto, um
uso off-label de gadolineo também pode ser utilizado com a administracao
intratimpanica. Esta é utilizada sobretudo na doenca de Méniere, que per-
mite uma maior concentracao de contraste no espaco perilinfatico quando
comparado com a administracdo endovenosa [3].

Neste trabalho final de mestrado vou abordar algumas patologias do ou-
vido interno, como a doencga de Méniere ou o schwannoma vestibular, com
traducao imagiolégica na RM de modo a dar uma visao geral sobre o pano-

rama actual das possiblidades de diagnéstico por imagem nestas patologias.



Schwannoma Intralabirintico

O Schwannoma Intralabirintico (SI) é um neoplasma benigno da bainha do
nervo vestibular. O SI é uma subtipo raro de Schwannoma Vestibular (SV)
que se origina a partir do interior do labirinto membranoso. O SI pode
ser encontrado na céclea, vestibulo ou a crescer pelo canal auditivo interno
mesmo até ao angulo cerebelopontino. Podem também se extender até ao
ouvido médio e apresentar-se em diferentes combinagoes dos locais referidos
[4], sendo o tumor intravestibular o mais comum e o intracocleovestibular o
mais raro [5]. A maioria dos SV sao diagnosticados entre os 30 e 60 anos de
idade, sem diferenga entre géneros. Mais de 90% destes tumores apresentam-
se unilateralmente, com uma incidéncia igual em ambos os lados. Os sintomas
mais comuns sao perda auditiva neurosensorial assimétrica cronica, acufenos
e desiquilibrio, apesar de vertigens, dor ou parestesias faciais e perda auditiva
subita também poderem estar presentes [4,6].

Apesar do tumor poder entrar em contacto com o cérebro, o principal ob-
jectivo dos exames de imagem ¢ distinguir a lesao do liquido cefalorraquidiano
(LCR) (figura 1E). Numa RM em ponderacao T1 sem contraste é possivel
observar o tumor com sinal mais intenso que o LCR em redor (figura 1A), en-
quanto que em ponderacao T2 o sinal do tumor é geralmente menos intenso
(figura 1A’) [6]. Podem ser também visualizadas dreas mais escuras (em
ponderagao T1) dentro do tumor que correspondem a quistos intratumorais
ou dreas mais intensas que podem corresponder a hemorragias [6,7]. Visto
praticamente todos os SV terem uma barreira hematoencefalica alterada, é
possivel o uso de contraste endovenoso de gadolineo. Este torna o sinal do
tumor ainda mais intenso em ponderacao T'1 mas mantém o sinal dos quistos
intratumorais, j& que estes sao avasculares [6]. Esta hiperintensidade de sinal

torna o diagnéstico de SV por RM bastante sensivel.
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Figura 1: Imagens de RM de SI. SI intravestibular (A, A’) com hiperinten-
sidade pés-contraste em ponderacao T1 (A, seta) e o ”defeito de preenchi-
mento”em ponderagao T2 (A’, seta). SI com provével origem coclear (E,
seta) que se extende até ao angulo cerebelopontino. [4]

Labirintite

A labirintite é uma doenga inflamatéria do ouvido interno. Os sintomas
mais comuns sao vertigens, nauseas e perda auditiva uni- ou bilateral, apesar
dos doentes também poderem apresentar acufenos, nistagmo ou otalgia [8].
A causa mais comum de labirintite é a infeccao viral, seguida da infeccao
bacteriana, como complicacao de otite média aguda ou meningite, e, mais
raramente, um processo autoimune [9]. E importante referir que, na labirin-
tite por complicacao de meningite, a perda auditiva é bilateral, ao contrario

da otite média aguda [10]. Estas infecgoes bacterianas podem evoluir para



labirintite ossificante, onde ha deposicao de 0sso nos espacos preenchidos
de fluido no ouvido interno, exigindo um diagnédstico e actuacao terapéutica
mais precoce [11].

Apesar da TC também ser 1til no diagnéstico, a RM é o principal exame
de imagem que permite excluir outras patologias causadoras de perda audi-
tiva como acidente vascular cerebral, schwannoma vestibular ou hemorragia
intralabirintica [12]. Numa RM em ponderagao T1 com contraste de ga-
dolineo ¢é possivel observar um sinal hiperintenso na coclea, vestibulo e ca-
nais semicirculares, mesmo em labirintites subclinicas [13]. Estes achados sao
bastante especificos, podendo até a menor intensidade do sinal (figura 2) ser
utilizada para distinguir de outra patologia do ouvido interno, e fortemente

correlacionam-se com a histéria clinica do doente [12].

Figura 2: Imagens de RM em ponderacao T'1 de labirintite de dois doentes
(doente 1 - A e B; doente 2 - C e D). Imagens pré-contraste (A, C, setas). Nas
imagens pés-contraste (B, D, setas) é possivel verificar a hiperintensidade
moderada do sinal, que permite distinguir a labirintite de outras patologias
do ouvido interno, como tumores. [12]



Hemorragia Intralabirintica

A hemorragia intralabirintica é uma complicacao rara em doentes com doencas
hematolégicas, sob terapéutica anti-coagulante ou até mesmo pds-traumatica.
Esta ja foi descrita em doentes com anemia aplastica, drepanocitose, leuce-
mia e pds-cirurgia a schwannomas vestibulares [8, 14]. A presenca de san-
gue na endolinfa e perilinfa altera a pressao hidrostatica o que influencia a
funcao coclear e estimulagao nervosa, levando a perda auditiva neurosensorial
subita [14, 15].

Uma ferramente importante neste diagnéstico ¢ a RM em ponderacao T1.
Em individuos saudaveis, tanto a perilinfa como a endolinfa sao isointensos
comparados ao LCR, enquanto que a presenca de lipidos, alta concentracao
de proteinas ou metahemoglobina gera sinal hiperintenso, como é o caso desta
patologia (figura 3) [8,14].

Figura 3: Imagens de RM de suspeita de hemorragia intralabirintica. Sinal

hiperintenso (seta) observado na céclea e vestibulo esquerdos em ponderagao
T1 (A) e 3D-FLAIR (B) [15]. Co: céclea, Ve: vestibulo.



Doenca de Méniere

Os sintomas cardinais da Doenga de Méniere (DM) formam uma entidade pa-
tologica que consiste em episddios espontaneos de vertigens rotativas, perda
auditiva neuro-sensorial flutuante e acufenos. Outras manifestagoes possiveis
incluem instabilidade postural e nauseas. Segundo bases de dados america-
nas, a DM tem uma prevaléncia de entre 190 em cada 100,000 a 513 em cada
100,000. A DM ¢é uma doenca do ouvido interno e pode ser demonstrada
em estudos histolégicos como um alargamento do espaco endolinfatico, cha-
mado de hidrépsias endolinfaticas (HE). Trata-se uma doenca crénica, com
etiologia desconhecida e de gravidade varidvel.

Em 1995, a American Academy of Otolaryngology - Head and Neck Sur-
gery (AAO-HNS) propos um conjunto de critérios para o diagndstico de DM
[tabela 1]. Esta define ‘Doenca de Méniere Possivel’, ‘Doenca de Méniere
Provéavel’, ‘Doenca de Méniere Definitiva’ e ‘Doenga de Méniere Certa’, sendo
que esta tultima, além do diagndstico clinico, requere uma confirmagao his-
tologica post-mortem de HE no ouvido interno. Mais recentemente, foram
formulados novos critérios diagndsticos para DM pelo comité de classificacao
da sociedade Barany. Estes novos critérios sao semelhantes aos da AAO-HNS
mas tém apenas duas categorias: ‘Doenca de Méniere Definitiva’ e ‘Doenca
de Méniere Provével’ [tabela 2] [3].

Devido a variabilidade clinica desta patologia, podem ser utilizados exa-
mes complementares no diagnéstico, como a electrococleografia, melhoria
auditiva apos teste de desidratacao com glicerol ou aumento do reflexo oculo-
vestibular apés administragao de furosemida. No entanto, os dois primeiros
métodos nao podem ser realizados em doentes com perda auditiva severa e
o ultimo nao consegue avaliar distintamente a funcao dos canais direito e
esquerdo.

O diagnostico de HE por exames de imagem é baseado na visualizacao
da membrana de Reissner ou na discriminacao da endolinfa da perilinfa. De

facto, ja em 1995, Salt et al. conseguiram identificar a membrana de Reissner



Tabela 1: Critérios da AAO-HNS de 1995 para o diagndstico da DM [3].

Possivel  Episédio vertiginoso sem perda auditiva documen-
tada ou
Perda auditiva neurosensorial, flutuante ou fixa,
com desiquilibrio mas sem episédios definiti-
VoS
Outras causas excluidas

Provavel Um episdédio vertiginoso definitivo
Perda auditiva documentada por audiometria em
pelo menos uma ocasiao
Acufenos ou plenitude auricular no ouvido tratado
Outras causas excluidas

Definitiva Dois ou mais episédios vertiginosos com duracao
igual ou superior a 20 min
Perda auditiva documentada por audiometria em
pelo menos uma ocasiao
Acufenos ou plenitude auricular no ouvido tratado
Outras causas excluidas

Certa DM definitiva com confirmacao histologica de HE

em cocleas de porquinhos-da-india por RM do ouvido interno, utilizando uma
unidade de RM de 7.1 Tesla (T) [16], enquanto que, em 2003, Zou et al.
dinstinguiram os espacos endolinfaticos dos perilinfaticos no mesmo animal
através de um constraste experimental de gadolineo com uma unidade de RM
de 4.7 T. Limitacoes técnicas e de seguranca impediram a aplicacao destes
métodos a doentes [17].

No entanto, mais recentemente, em 2007, foram visualizadas HE num
estudo da Universidade Médica de Nagoya, Japao. Este tinha uma amostra
de nove doentes, em que quatro tinham DM, quatro surdez stibita e um perda
auditiva neuro-sensorial aguda. O diagnéstico de cada uma destas patologias
foi feita de acordo com os critérios presentes na literatura contemporanea. Foi

utilizado, como contraste, gadolineo diluido injectado intratimpanicamente.
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Tabela 2: Critérios amendados da sociedade Barany de 2015 para o di-
agnostico da DM [3].

Provavel Dois ou mais episddios vertiginosos com duracao
entre 20 min e 24 horas
Acufenos ou plenitude auricular flutuante nou ou-
vido afectado
Nao melhor explicado por outra patologia vestibu-
lar

Definitiva Dois ou mais episédios vertiginosos com duracao

entre 20 min e 12 horas

Perda auditiva neurosensorial de frequéncia baixas
a médias, documentada por audiometria, no
ouvido afectado em pelo menos uma ocasiao
antes, durante ou apds um dos episédios ver-
tiginosos

Acufenos ou plenitude auricular flutuante nou ou-
vido afectado

Nao melhor explicado por outra patologia vestibu-
lar

Foram realizadas RM numa unidade de 3 T, entre 1 hora e 1 dia apds a
injeccao do contraste. Nestas RM foram utilizadas novas sequéncias como a
Three-Dimensional Fluid Attenuated Inversion Recovery (3D FLAIR), uma
sequéncia que providencia imagens tridimensionais com supressao dos efeitos
de fluidos na imagem. Foi entdao possivel notar, nas imagens resultantes,
que esta combinacao de técnicas permite uma facil visualizagao do espago
endolinfético e de HE (figura 4) [18].

Em 2008, num outro estudo da Universidade Médica de Nagoya, conseguiu-
se pela primeira vez visualizar separadamente os espacos perilinfatico, endo-
linfatico e osso. Tinha uma amostra de treze doentes, dos quais onze ti-
nham DM e dois perda auditiva neuro-sensorial, diagnosticados por critérios
clinicos, audiograma e electrococleografia. Foi utilizado um contraste e uma

unidade de RM semelhante aos do estudo anterior. Além da sequéncia 3D
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Figura 4: Imagem de RM 3D-FLAIR 1 dia apds administracao de gadolineo
intratimpanico. Gadolineo visivel na coclea, vestibulo e canais semicirculares,
mostrando a perilinfa. Areas escuras no vestibulo (seta) representam HE
vestibulares [18].

FLAIR ja utilizada anteriormente, foi usada a Three-Dimensional Inversion
Recovery Turbo Spin Echo (3D IR TSE), a qual permite separar os sinais
da perilinfa, endolinfa e osso em valores positivo, negativo e perto de zero,
respectivamente (figura 5). Apesar de continuar a ser necessaria confirmagao
histolégica para ser uma diagnostico certo, a identificacao das HE por este
método ja nos da fortes indicios da sua presenca [19].

A primeira comparag¢ao com outros exames complementares no diagnéstico
de DM foi realizada em 2011, num estudo japonés. Aqui, vinte doentes diag-
nosticados com ‘Doenca de Méniere Definitiva’ foram submetidos, ao longo
de um meés, a trés exames: teste do glicerol, electrococleografia e RM com

contraste e um método idéntico aos anteriores. Garantiu-se que existiam
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Figura 5: Imagens de RM de HE cocleares obtidas 24 horas apés adminis-
tragao de gadolineo intratimpanico. A imagem obtida por 3D-FLAIR (a)
mostra um ”defeito de preenchimento” compativel com HE cocleares (setas)
mas nao no vestibulo. Nao ¢é perceptivel a barreira entre as HE e o osso
circundante. A imagem obtida por 3D IR TSE (b) mostra claramente as
HE cocleares (setas) como areas hipointensas, permitindo distingao do osso
isointenso. [19].

sintomas suficientes para um diagnéstico clinico durante este periodo. Apods
obtencao dos resultados, pode-se verficar que o teste do glicerol apenas iden-
tificou correctamente, com um resultado positivo, onze dos vinte doentes
(55%) e a electrococleografia doze (60%). Utilizando os dados de ambos es-
tes testes em conjunto a incidéncia de achados subiu para 75%. Por outro
lado, avaliando as imagens de RM qualitativamente e unilateralmente a iden-
tificagdo correcta foi feita em dezoito doentes (90%) e quantitativamente e
bilateralmente em dezanove doentes (95%) (tabela 3). Estes valores sdo con-
sistentes com os ja conhecidos da bibligrafia existente. Apesar de mais uma
vez nao se ter conseguido encontrar nenhuma relagao entre o récio de areas
perilinfa/endolinfa (que nos dé o grau de HE) e a perda auditiva, chegou-se
a conclusao que, até esta data, a RM com as caracteristicas acima descritas

é o exame complementar mais directo, seguro e preciso no diagnostico de
HE [20].
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Tabela 3: Resultados e comparacao dos testes de glicerol (TG), electrococle-
ografia (ECoG) e RM 3T [20].

Resultado TG ECoG TG + ECoG RM unilateral RM bilateral

Positivo (n) 11 12 15 18 19
Negativo (n) 9 8 5 2 1
Récio 55%  60% 75% 90% 95%

Em 2014, Barath et al. sugerem uma gradagao de HE por imagens de RM,
baseada em observacgoes histopatolégicas anteriores. Esta divide os achados
imagiologicos em normais, onde nao existem alteragoes patoldgicas visiveis;
grau 1, onde existe uma dilatacao do ducto coclear e parcial obstrucao da
rampa vestibular, com perilinfa visivel a periferia do vestibulo 6sseo; e grau
2, onde h&a oclusao completa da rampa vestibular e apagamento do espago
perilinfatico (figura 6). Foram avaliados 63 doentes com DM diagnosticada
pelos critérios da AAO-HNS por dois neurorradiologistas experientes. Foram
detectadas HE em 73% dos doentes com DM possivel, 100% em DM provavel
e 95% em DM definitiva e em 10% dos doentes nao foram detectadas HE,
o que esta de acordo com a literatura anterior. Devido a uma elevada con-
cordancia interobservador na deteccao e gradacao de HE, é concluido que a
gradac@o aqui proposta é robusta para ser utilizada em contexto clinico [21].

Mais recentemente, em Fevereiro de 2019, Bernaerts et al. referem um
estudo dos mesmo que estd submetido para publicagao em que definem um
grau adicional a gradacgao de Barath. Este grau é definido por HE em que o
saculo tem um tamanho semelhante ou maior que o utriculo mas nao é ainda
confluente (figura 7). Este novo baixo grau de HE aumenta a sensibilidade
sem perda de especificidade para o diagndstico de DM definitiva [3].

O diagnéstico de DM é complexo devido a variacao e flutagoes dos sin-
tomas. Como é possivel verificar, tem havido uma grande aposta na identi-
ficacao e classificacao da traducao imagiolégica de DM, as HE, e é expectavel

que com novas inovagoes tecnologicas e técnicas nos apoiemos cada vez mais
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Figura 6: A, labirinto normal: rampa timpanica (cabega de seta larga),
rampa vestibular (cabega de seta pequena), ducto coclear (seta grossa),
saculo (seta tracejada) e utriculo (seta ponteada). B, HE cocleares de grau I
com dilatagao e obstrucao da rampa vestibular (setas) e dilatacao de >50%
do vestibulo. C, HE cocleares de grau II com obliteracao completa da rampa
vestibular (setas) e apagamento do espaco perilinfatico vestibular (seta pon-
teada) [21].

na RM para o diagnostico desta patologia.



Figura 7: Mulher de 67 anos diagnosticada com DM definitiva pelos critérios
de Barany 2015, confinada ao ouvido esquerdo. Imagem obtida por RM 3D-
FLAIR 4 horas apos administracao de gadolineo intratimpanico. A direita, o
utriculo (seta larga) e o sdculo (seta pequena) podem ser discriminados, estes
achados sao normais. No entanto, a esquerda o saculo esta alargado e maior
que o utriculo mas nao sao ainda confluentes. Este achado seria classificado
como normal segundo os critérios de Barath. [3].
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