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Resumo e palavras chaves:

As variages anatbmicas do bulbo da jugular ndo sdo incomuns, porém o
diverticulo jugular consiste em uma verdadeira anomalia de ocorréncia mais rara, com
pouco mais de 30 casos relatados na literatura. Apresentamos um caso de diverticulo
jugular volumoso cursando com vertigem incapacitante, zumbido e perda auditiva, com
crises paroxisticas compativeis com sindrome de Méniere. O estudo eletrofisiologico
sugeriu hidrops endolinfatico. A paciente foi tratada com descompresséo cirurgica do saco
endolinfatico apresentando importante melhora, porém transitoria, com recidiva parcial dos
sintomas em 6 meses. Foi entdo submetida a tratamento com gentamicina intratimpanica
com excelente resultado. Discute-se a fisiopatologia dos sintomas com base nos achados da
investigacdo clinica do caso e na revisdo da literatura, bem como as opc¢des terapéuticas
para os diverticulos jugulares sintomaticos.

Palavras-chaves: Doenca de Meniere; Veias Jugulares; Saco Endolinfatico/cirurgia,;
Diverticulo; Gentamicinas; Vertigem/cirurgia

Abstract and key words:

The anatomical variations of the jugular bulb are not uncommon. Jugular
diverticulum, on the other hand, is a true venous anomaly, much more rare, with only
about 30 cases reported. We present a case of a large jugular diverticulum causing
disabling vertigo, tinnitus and hearing loss in a intermittent pattern consistent with Méniere
syndrome. The electrophysiological study suggested endolymphatic hydrops. The patient
was submitted to an endolymphatic sac decompression, with great but transitory
improvement. There was partial relapse after six months. She was then treated with weekly
intratympanic gentamicin injections with excellent response. We discuss the
physiopathology of the symptoms based in the clinical evidence and literature review, as
well as the treatment options for symptomatic jugular diverticula.

Key words: Meniere's Disease; Jugular Veins; Endolymphatic Sac/surgery; Diverticulum;
Gentamicins; Vertigo/surgery



Diverticulo jugular com manifestac6es cocleo-vestibulares — Relato de caso

Introducéo

As mdltiplas variacdes anatdmicas da fossa jugular séo descritas com certa freqiiéncia.™**
Esta pode apresentar-se alargada, abaulada, infra-posicionada ou até mesmo projetada para o
interior da orelha média. O diverticulo jugular, todavia, j& é considerado uma verdadeira
anomalia vascular e é caracterizado por uma formacdo sacular que projeta-se superiormente,
medialmente e posteriormente no 0sso petroso. Este sim, trata-se de achado raro, com pouco
mais de 30 casos descritos na literatura.**

O que quadro clinico do diverticulo jugular pode variar desde a auséncia de sintomas,
sendo seu diagnostico nestes casos um simples achado do exame de imagem, a manifestaces
neurossensoriais tipicas, tais como zumbido, hipoacusia e vertigem. A gravidade dos sintomas
relaciona-se em geral ao seu tamanho, sua extensdo no interior do 0SS0 petroso e ao
acometimento de estruturas adjacentes.” O tratamento do diverticulo jugular deve ser
individualizado e varia do conservador ao cirdrgico, de acordo com a gravidade das queixas e
com os achados de imagem e da avaliacdo otoneuroldgica.

Apresentamos um caso de diverticulo jugular com sintomatologia rica submetido a
tratamento cirdrgico e discutimos as diversas apresentagdes, mecanismos fisiopatolégicos e
opcOes terapéuticas. Abordamos também os aspectos anatomo-clinicos que relacionam o0s

achados radiologicos aos sintomas mais comuns.

Relato de caso

M.S.A., 55 anos, do sexo feminino, branca, procurou o Servico de Otorrinolaringologia
do Hospital Geral de Bonsucesso com queixa de crises vertiginosas ha aproximadamente 1 ano,
acompanhadas de sintomas neurovegetativos (nauseas, vomitos e sudorese) que pioravam com a
movimentacdo da cabeca para ambos os lados e para baixo. Referiu também hipoacusia em
orelha esquerda e zumbido, do tipo chiado, continuo. Tanto a hipoacusia quanto o zumbido
apresentavam aumento de intensidade marcantes durante as crises de tonteira.

A paciente ja havia sido submetida a diversos tratamentos clinicos sem sucesso, incluindo
vasodilatadores e estabilizadores labirinticos. Estava em terapia de reabilitacdo vestibular ha 5
meses sem melhora.

Ao exame fisico, apresentava otoscopia normal, discreto nistagmo horizontal simétrico
com componente rapida para direita e efeito inibidor da fixa¢do ocular, prova de Romberg

positiva com queda para os lados. Grande dificuldade de deambulacédo dificultando avaliacdo da



marcha. Manobra de Dix-Halpike negativa. Auséncia de dismetria ou disdiadococinesia. Exame
dos demais nervos cranianos sem alteracoes.

A audiometria revelou perda auditiva neurossensorial em curva descendente de leve a
severa em orelha esquerda com curva tipo A bilateralmente e reflexos estapédicos ausentes do
lado acometido.

O exame otoneurolodgico evidenciou sindrome labirintica periférica deficitaria a esquerda.
Os potenciais evocados de curta laténcia (BERA) apresentaram presenca de ondas I, 11, Ill e V
bilateralmente, com laténcias absolutas e interpicos dentro dos padrGes da normalidade. A
eletrococleografia apresentou razdo entre potencial de somacdo e potencial de acdo de 0,54,
fortemente sugestiva de hipertensdo endolinféatica.

Foi solicitado exame tomografico cujo laudo concluiu por “ectasia do bulbo da jugular a
esquerda”, com orelha média e labirintos 0sseos sem alteracdes. A imagem radiologica suscitou
investigagdo mais extensa. Uma revisdo dos cortes tomogréficos levantou a suspeita de
volumoso diverticulo jugular (Figuras 1, 2 e 3).

Foi realizada ressonancia nuclear magnética (Figura 4) e arteriografia (Figuras 5 e 6) que
permitiram a identificacdo de um volumoso diverticulo jugular com acometimento dos aquedutos
coclear e vestibular, saco endolinfatico, canal semicircular posterior e canal auditivo interno.

Devido a suspeita de hidrops endolinfatico e ao quadro clinico debilitante, a paciente foi
submetida a descompressdo de saco endolinfatico. O procedimento transcorreu sem incidentes,
sendo feita apenas a identificacdo, descompressdo e abertura do saco endolinfatico com incisao,
sem colocacéo de tubo de drenagem.

A paciente evoluiu com melhora importante das queixas labirinticas e do zumbido,
voltando a apresentar capacidade de deambulacdo. As crises vertiginosas tornaram-se raras e de
menor intensidade. Entretanto, 6 meses apds a cirurgia, houve recidiva parcial dos sintomas. A
paciente ainda conseguia deambular mas com dificuldades e receio de cair.

Optamos entdo pela vestibulectomia quimica com gentamicina intratimpanica (27
mg/mL) aplicada em doses semanais até a melhora dos sintomas, com excelente resultado apos 4
aplicacdes. Encontra-se com 1 ano de seguimento apds a cirurgia, sem crises vertiginosas, em

acompanhamento ambulatorial. A audiometria manteve-se inalterada.

Discusséo
O bulbo da jugular localiza-se inferior ao assoalho da cavidade timpéanica. A anatomia
desta regido é bastante sujeita a variagfes. Um bulbo supra-posicionado, projetando-se para a

orelha média, ndo é achado incomum, estando presente entre 3,5 e 7,6% dos 0ssos temporais.™**



Quando utilizamos como ponto de referéncia estruturas da orelha interna ou o conduto auditivo
interno, a projecdo superior da jugular pode ser considerada ainda mais prevalente. &7

Quando deiscente, essa variacao anatdmica pode estar associada a zumbido pulsatil ou até
mesmo a perda auditiva condutiva, pela compressaio da membrana timpanica ou
comprometimento da vibracdo ossicular. Sua localizacdo intratimpanica representa também um
risco aumentado ao cirurgido otolégico, que pode inadvertidamente lesar a jugular no acesso a
orelna média ou mesmo em uma simples timpanocentese, provocando Ssangramento
profuso.11’12’13

O diverticulo jugular, por sua vez, é uma verdadeira anomalia vascular, caracterizado por
uma formacdo sacular no 0sso petroso, com projecdo para 0 dpice. Muitas vezes na literatura
essa nomenclatura torna-se confusa e casos de bulbos jugulares deiscentes e altos sdo tratados
erroneamente como diverticulos. Embora certamente bem mais raro, o diverticulo jugular deve
ter sua verdadeira frequéncia subestimada pela falta de estudos de imagem adequados em grande
nimero de casos e pelo fato de muitos serem assintomaticos. H& pouco mais de 30 casos
descritos na literatura, sendo 17 de um unico estudo retrospectivo que reviu 1474 tomografias
computadorizadas de alta resolucdo do osso temporal.*

A relagdo entre sexo feminino e masculino variou entre 3:1 e 1:1 nas poucas séries de
casos publicadas.>* Apesar da dominancia do sistema jugular do lado direito na maioria da
populacdo, o envolvimento da jugular esquerda é duas vezes mais comum, por razdes
desconhecidas.

A tomografia computadorizada de alta definicdo, com cortes de 1,0 mm é o exame de
escolha para sua detec¢do, podendo também ser de grande valia a ressonancia nuclear magnética
e a arteriografia. A ressonancia auxilia na avaliacdo das relacdes entre a lesdo e as estruturas
adjacentes. Ja a arteriografia pode ser considerada padrdo-ouro para o diagnéstico. O diverticulo
forma imagem caracteristica denominada “em bico de chaleira”.

O diverticulo jugular como entidade nosologica ainda é tema controverso. E dificil
avaliar em que proporcdo o diverticulo apresenta manifestagfes clinicas na medida em que se
desconhece sua prevaléncia em pacientes assintomaticos. Entretanto os sintomas cdcleo-
vestibulares sdo sem duvidas os mais freqlientes. Muitos casos apresentam otites crbnicas
associadas, sendo os diverticulos achados dos exames de imagem pré-operatdrios.” Nestes casos,
nem sempre € evidente a contribuicdo de cada doenca para a sintomatologia, com resultados
varidveis no que concerne a melhora dos sintomas apds timpanoplastia ou

timpanomastoidectomia.



A fisiopatologia e a evolucéo clinica do diverticulo jugular também s&o assuntos ainda
obscuros, bem como seu préprio carater congénito. Varios sao os trabalhos que sugerem que o
diverticulo ndo é uma anomalia congénita estavel, mas sim um processo patoldgico capaz de se
expandir e gerar sintomas, sendo progressivamente moldado pelas forcas
hemodinamicas.*******" Vale lembrar que a parede do bulbo da jugular é fina e desprovida de
adventicia. Os diverticulos tenderiam a crescer em dire¢do a porcdo pneumatizada do 0sso
petroso, que ofereceria menor resisténcia, circundando o bloco labirintico. Ha trabalhos que
documentam o crescimento de diverticulos jugulares ao longo do tempo. Em estudos
anatémicos, a freqiiéncia de variacdes do bulbo da jugular e diverticulos é maior em adultos do
que em criancas.’

Corroborando com a teoria do crescimento progressivo do diverticulo estdo os achados
clinicos. Muitos dos casos relatados na literatura apresentaram queixas progressivas de inicio na
idade adulta. Além disso, todos os casos de diverticulo jugular sintomatico até hoje relatados sao
em adultos.™®

O zumbido nos casos de bulbo jugular deiscente costuma ser continuo e pulsatil,
decorrente da percep¢do auditiva do fluxo sangiineo venoso, turbilhionar ou ndo. J& nos
pacientes com diverticulo jugular, freqlientemente o zumbido é continuo com pitch alto, ou ainda
paroxistico. Da mesma forma a hipoacusia, que na jugular deiscente € via de regra condutiva,
assume uma predominancia neurossensorial no diverticulo, seja em curva ascendente, plana ou
mais comumente descendente.”

O mecanismo fisiopatologico por trds do zumbido, hipoacusia e/ou vertigem no
diverticulo jugular ainda é pouco esclarecido. A proximidade da lesdo com a céclea e os canais
semi-circulares é digna de nota e pode de alguma forma influenciar diretamente nos sintomas.
Bilgen e colaboradores acreditam que diverticulos com projecéo anterior causam mais sintomas
cocleares ao passo que as lesdes mais posteriores evoluem com mais frequéncia com sintomas
vestibulares associados.* O envolvimento do conduto auditivo interno em contato direto com o
diverticulo também poderia estar relacionado ao surgimento das manifestacbes cocleo-
vestibulares.

N&o obstante, a sintomatologia de crises vertiginosas paroxisticas associadas a achados
caracteristicos na eletrococleografia fazem suspeitar fortemente de hidrops endolinfatico como
mecanismo fisiopatologico principal em nosso caso e em muitos outros relatados. O diverticulo
pode produzir sindrome de Méniére por causar um decréscimo na reabsorcao de endolinfa. Este
decréscimo pode resultar da compressdo direta do diverticulo sobre o saco endolinfatico ou

aqueduto vestibular; ou ainda por acdo indireta com comprometimento da drenagem venosa do



saco endolinfatico pelo diverticulo. *® Nos estudos radiolégicos é comum o acometimento do
aqueduto vestibular e do saco endolinfatico pela lesdo. Também est4d comprovado que o
desarranjo da drenagem venosa do saco endolinfatico induz a lesdes histologicas na sua porcao
intermediaria.*®

A abordagem cirargica dos diverticulos jugulares é complexa e os resultados no controle
das queixas incertos, de modo que o tratamento deve ser individualizado e a cirurgia reservada
aos casos debilitantes. No caso aqui descrito, a paciente encontrava-se incapacitada de
deambular e receptiva a cirurgia por ja haver tentado sem sucesso diversas opcOes terapéuticas
medicamentosas e ndo-medicamentosas.

Dado o tamanho do diverticulo e o seu dificil acesso cirurgico pela sua projecao ao apice
petroso; e considerando ainda o mecanismo fisiopatologico subjacente as queixas, acreditamos
ter sido a descompressdo do saco endolinfatico a abordagem cirurgica de melhor relagédo
risco/beneficio para o caso.

A descompressdo do saco endolinfatico no tratamento dos pacientes com diverticulo
jugular e quadro sugestivo de hipertensdo endolinfatica ja fora sugerida por Bilgen e
colaboradores, embora relatos da cirurgia por esta indicacdo especifica ndo tenham sido
encontrados por nos.

Couloigner et al, por sua vez propdem o rebaixamento do diverticulo por compressao do
mesmo com cera de 0sso e Surgicel® (Johnson and Johnson Medical, Gargrave, UK) através de
um acesso subfacial e infralabirintico idealizado por House e Glasscock para resseccdo de
paragangliomas jugulares.’*®* Em uma série de 13 pacientes operados por esta técnica obteve
melhora das queixas labirinticas em 12, e melhora ou desaparecimento do zumbido em 7.
Entretanto ndo fica claro no trabalho quantos casos tratavam-se de verdadeiros diverticulos
jugulares e quantos eram jugulares deiscentes projetadas para a orelha média. Em dois casos
desta série a descompressdo do saco endolinfatico também foi realizada no mesmo tempo
cirurgico.

Nossa paciente apresentou melhora a meédio prazo, porém com recidiva parcial dos
sintomas apos periodo de 6 meses. Esta recidiva pode ser resultado da progressdo da doenca,
com envolvimento maior do canal auditivo interno (que ja se mostrava comprometido na
avaliacdo por imagem inicial) ou de outras estruturas; ou ainda pela descompressao insuficiente
do saco endolinfatico ou fechamento do shunt, uma vez que néo foi utilizado tubo de drenagem
ou Gelfilm® (Upjohn, Kalamazoo, Mich., USA).

O uso da gentamicina intratimpanica para tratamento das crises da sindrome de Méniere

ja é bem estabelecido, com resultados satisfatorios no controle dos sintomas e sem grande



prejuizo da reserva coclear na maioria dos casos.?****® Contudo este é o primeiro relato de que

temos noticia do seu uso para controle dos sintomas causados por um diverticulo jugular.

Concluséo

O diverticulo jugular é uma anomalia venosa e portanto uma entidade distinta das
variagfes anatdmicas do bulbo da jugular. Ambos podem permanecer assintomaticos ou cursar
com manifestacfes clinicas, porém com caracteristicas e fisiopatologia diferentes. Enquanto a
jugular deiscente manifesta-se em geral por zumbido pulsatil e perda auditiva
predominantemente condutiva, o diverticulo jugular apresenta sintomas eminentemente
neurossensoriais, tais como vertigem, hipoacusia e zumbido por vezes caracterizando quadro
compativel com a sindrome de Méniere. Com efeito, o hidrops endolinfatico parece ser o
mecanismo subjacente ao quadro.

A descompressdo do saco endolinfatico parece uma alternativa de tratamento racional e
de baixo risco para o tratamento dos diverticulos jugulares com sintomatologia debilitante,
embora tenha apresentado resposta apenas parcial a longo prazo em nosso caso. A injecao
intratimpanica de gentamicina em aplicacdes semanais até a melhora clinica configura-se como

outra alternativa viavel que apresentou excelente resultado em nosso caso.
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