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1. RESUMO

A Sindrome de Susac (SS) ¢ uma condicdo caracterizada pela presenca simultdnea de
encefalopatia, oclusdes arteriais retinianas e perda auditiva neurossensorial. Devido a
diversidade de formas de apresentacao clinica e a raridade da doenca, o diagnostico de SS
demanda alta suspeicdo clinica, representando, por vezes, um desafio. O presente trabalho
relata o caso de uma paciente com quadro de baixa acuidade visual em ambos os olhos, cuja
investigacdo demonstrou vasculite periférica com isquemia e neovascularizagdo de retina
associada a edema macular cronico, sendo realizado acompanhamento e tratamento com

injecdes intravitreas de anti-VEGF e fotocoagulacdo a laser.

Palavras-chave: Susac; retinopatia; oclusdo retiniana; caso clinico.



2. INTRODUCAO

A sindrome de Susac ¢ uma doenga rara e pouco compreendida, que afeta
principalmente mulheres jovens, entre 20 e 40 anos'?. Caracterizada pela triade classica de
encefalopatia, perda auditiva e vasculite retiniana, a sindrome de Susac pode ter um impacto
significativo na qualidade de vida dos pacientes. Embora a sua etiologia exata ainda seja
desconhecida, acredita-se que seja uma doenc¢a autoimune, na qual o sistema imunologico

ataca os pequenos vasos sanguineos do cérebro, olhos e ouvidos®.

Nos ultimos anos, do ponto de vista oftalmologico, com o advento de terapias a laser e
da terapia com anti-VEGF e corticoesteroides injetdveis intravitreos, surgiram novas
possibilidades terap€uticas para a doenga, com boa resposta relatadas em algumas revisoes e

relatos de casos clinicos®>.

Este trabalho de conclusdo de residéncia tem como objetivo relatar um caso clinico de
uma paciente diagnosticada com sindrome de Susac e suas complica¢des oftalmologicas,
destacando os sintomas, o diagndstico, possibilidades de tratamento e o progndstico dessa

condigao.



3. CASO CLINICO

Paciente L.V.B., sexo feminino, 18 anos, caucasiana, sem comorbidades, apresenta-se
para primeira consulta no servico de oftalmologia do Hospital de Clinicas de Porto Alegre em
novembro de 2016. Na ocasido, relatava baixa acuidade visual progressiva em ambos 0s

olhos, acompanhada de surdez bilateral e cefaleia esporadica.

Ao exame oftalmologico inicial apresentava motricidade ocular extrinseca sem
alteragdes e sem alteragdo de reflexos pupilares; acuidade visual de 20/60 em ambos os olhos,
sem particularidades a biomicroscopia e a pressdo intraocular normal. Na avaliagdo
fundoscopica foi identificado discreto aumento da tortuosidade vascular periférica, bem como

alteracdo pigmentar em regido macular em ambos os olhos (figura 1).

Inicialmente, foram solicitados exames laboratoriais, incluindo marcadores
inflamatorios e investigagcdo infecciosa completa, os quais vieram sem alteracdes, além de
RNM de cranio e orbitas - os quais tampouco apresentavam alteracdes significativas. A
angiofluoresceinografia inicial demonstrava vasculite oclusiva periférica com
neovascularizagdo de retina e isquemia, além de edema macular (figura 2 e 3). No OCT de
macula foi notada irregularidade das camadas internas da retina e espacos cisticos

intrarretinianos.

Apoés avaliagdo inicial, foi iniciado tratamento com injeg¢des intravitreas de
Aflibercept mensalmente, com espacamento subsequente das inje¢des para, em média, de
3-4 aplicacdes ao ano, conforme edema macular, por um periodo de 7 anos de seguimento
(2016 - 2023). Foram realizados também diversos tratamentos com fotocoagulacdo a laser
nas areas de isquemia periféricas. Ademais, a paciente também foi encaminhada para

implante coclear com equipe assistente de otorrinolaringologia

Ao longo do acompanhamento, foram realizadas 7 sessdes de fotocoagulacdo em
ambos os olhos e 16 inje¢des intravitreas no olho direito, enquanto no esquerdo foram
necessarias 13 aplicagdes de Aflibercept. Ao final dos 7 anos de seguimento, em 2023, a

paciente se apresentava com acuidade visual de 20/25 em ambos os olhos, com melhora



significativa tanto no aspecto funcional, quanto na avaliacdo multimodal com exames

complementares (figuras 5, 6 € 7).



Figura 1: INFRA-RED nov/2016

Figura 2: OCT baseline OD

Figura 3: OCT baseline OE



Figura 4: AGF AO - apos inicio do tratamento (2016), nota-se o edema macular e drea de
trdtamento com laser

Figura 5: AGF AO - ao final do tratamento (2023), nota-se o redug¢do do edema macular e
maior drea de tratamento com laser



Figura 6: OCT OD ao final do tratamento (2023)

Figura 7: OCT OE ao final do tratamento (2023)



4. REVISAO E DISCUSSAO

A sindrome de Susac (SS), também denominada vasculopatia retinococleocerebral ou
sindrome SICRET (small infarctions of cochlear, retinal and encephalic tissue), ¢ uma
condi¢do rara, inicialmente descrita por J.O. Susac em 1979. Caracterizada pela triade clinica
composta por encefalopatia, oclusdes arteriais retinianas e perda auditiva neurossensorial', a
sindrome apresenta maior incidéncia no sexo feminino, com uma razao homens/mulheres de
1:3,5%. Além disso, parece ser subdiagnosticada devido a sua raridade e a diversidade de

formas de apresentagao.

Acredita-se que a sindrome de Susac seja ocasionada por uma endoteliopatia
imunomediada, afetando ramos arteriolares geralmente, com propensdo de acometimento da
microvasculatura do encéfalo (encefalopatia), do ouvido interno (hipoacusia) e do tecido
retiniano (oclusdes vasculares periféricas)’. Sua historia natural e achados clinicos indicam
fortemente origem autoimune, possivelmente relacionada a anticorpos anti-célula endotelial
(AACE)’. A paciente do caso relatado apresentava a triade classica de manifestagdes clinicas
que, no entanto, estd presente apenas em aproximadamente 13% dos pacientes e ndo ¢
essencial para o diagnodstico®. Nos casos relatados até entdo, as manifestagdes neurologicas
sd0 as mais prevalentes, seguidas por sintomas visuais (que incluem escotomas, defeitos

altitudinais e fotopsias) e auditivos®.

A angiofluoresceinografia (AGF) e a tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) sdo os
exames oftalmologicos de escolha para diagnostico e avaliagdo de atividade de doenca, além
da fundoscopia e do exame de autofluorescéncia (AF). No entanto, ainda ndo h4d marcadores

imunes confiaveis para monitoramento ou diagnostico.’

O achado oftalmologico cldssico na Sindrome de Susac ¢ a oclusdo de multiplos
ramos arteriais retinianos (BRAO), que costuma iniciar de forma unilateral e progredir para o
lado contralateral dentro de semanas a meses. Em uma revisao abrangente de todos os casos ja
relatados, a AGF mostrou BRAOs em 217 dos 219 pacientes (99%)'. Outros achados
caracteristicos incluem hiperfluorescéncia segmentar e placas de Gass, que consistem em
depositos lipidicos observados nos segmentos médios das arteriolas. Neovascularizacdo e

hemorragia vitrea devido a isquemia de retina sdo complicag¢des raras da sindrome®®,



O OCT revela atrofia irregular das camadas internas da retina secundario a
vasculopatia retiniana, além de edema macular intrarretiniano por aumento da permeabilidade
vascular. Ainda, o exame ¢ benéfico no monitoramento da atividade da doenca e na
diferenciagdo da SS de outras entidades oftalmoldgicas ou neuroldgicas, como a esclerose

multipla (EM), a retinose pigmentar (sindrome de Usher) ou a sindrome de Alport'.

Atualmente, o tratamento da sindrome de Susac consiste em imunossupressdo com
altas doses de corticoesteroides, no entanto, terapias adicionais como imunoglobulinas
intravenosas (IVIG), ciclofosfamida, rituximabe e micofenolato de mofetila (MMF)
frequentemente sdo necessarias para formas mais graves da doenga e como poupadores de
corticoide. Ademais, podemos tratar as complicagdes retinianas como edema macular com
injecoes intravitreas de anti-VEGF ou corticoides, além do uso de fotocoagulagdo a laser para

areas de isquemia retiniana e neovascularizagio de retina®'"

. Deve-se também referenciar para
o neurologista para acompanhamento e para otorrinolaringologista para seguimento e

implante coclear se necessario.

Infelizmente, devido a baixa prevaléncia e auséncia de biomarcadores objetivos, o
tratamento da Sindrome de Susac é baseado em evidéncias empiricas e séries de casos
retrospectivos . Este relato de caso clinico proporcionou uma visdo detalhada do perfil de
uma paciente com sindrome de Susac, demonstrando a importancia do diagnostico precoce e
da avaliagdo multimodal, além de possibilidades terapéuticas e do manejo multidisciplinar
para melhorar a qualidade de vida desses pacientes. Além disso, cabe destacar a necessidade
de mais pesquisas e estudos para aprofundar nosso entendimento sobre a sindrome de Susac,

visando aprimorar as estratégias de tratamento e prognostico.
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