Sindrome de Susac - um caso clinico
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Resumo

A Sindrome de Susac (SS) € uma microangiopatia
imunomediada oclusiva que atinge preferencial-
mente as arteriolas cerebrais, retinianas e
cocleares. Classicamente, associa-se a triade
de defeitos visuais, encefalopatia e hipoacusia
neurossensorial (HNS).

O diagndstico baseia-se na clinica e achados
da angiografia fluoresceinica (AF), ressonancia
magnética cerebral (RMN-CE) e audiometria. O
tratamento assenta na utilizagcao de corticoterapia
em altas doses e deve ser iniciado o mais
precocemente possivel para prevenir sequelas
permanentes.

O caso clinico apresentado é de uma mulher
de 34 anos com multiplas idas ao Servico de
Urgéncia por cefaleias persistentes, lentificacdo
psicomotora e défices neuroldgicos focais com
dois meses de evolugdo. Do estudo efetuado,
foram constatadas multiplas lesGes hiperintensas
na RMN-CE em T2 a envolver o corpo caloso, areas
de isquemia retiniana e hiperfluorescéncia na AF e
HNS moderada bilateral nas frequéncias elevadas
no audiograma. Assumiu-se o diagndstico de
SS e iniciou-se terapéutica imMunossupressora,
mantendo-se vigilancia clinica e audiométrica.
Palavras-chave: Sindrome de Susac; encefalopatia;
hipoacusia neurossensorial; enfartes retinianos,
audiometria

Introdugdo

A Sindrome de Susac (SS) € uma microangio-
patia imunomediada rara, pauci-inflamataria,
gue resulta em oclusdées microvasculares
gue atingem preferencialmente as arteriolas
cerebrais, retinianas e cocleares!!

Afeta sobretudo mulheres com idades
compreendidas entre os 20 e os 40 anos, com
um racio sexo feminino:masculino de 3:1.2
Classicamente, associa-se a triade clinica de
defeitos visuais, encefalopatia subaguda e
hipoacusia neurossensorial (HNS).®

Contudo, existe uma grande variabilidade de
apresentacao e a triade completa, embora
detentora de uma elevada especificidade,
raramente se manifesta nas fases iniciais,
estando presente em menos de 20% dos
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doentes,>*® sendo necessario um elevado
indice de suspeicao. Os sintomas neurolégicos
sdo geralmente os primeiros a surgir e, regra
geral, dominam o quadro clinico. Porém, a
gravidade da doenca resulta essencialmente
do atingimento retiniano, que pode
manifestar-se por diminuicdo da acuidade
visual, fotépsias ou escotomas cintilantes.
A arteriopatia do ouvido interno atinge
sobretudo o apice coclear, resultando numa
HNS de instalagao subita, por vezes bilateral.
O diagnostico baseia-se na histdria clinica
e nos achados da fundoscopia, angiografia
fluoresceinica (AF), ressonancia magnética
cerebral (RMN-CE) e audiometria.

O exame do fundo ocular caracteriza-se pela
presenca de areas de enfartes retinianos
secundarios a oclusdao de ramos da artéria
retiniana (ORAR) com circulacao coroideia
intacta e auséncia de inflamacgao associada!
A AF tem grande utilidade pois permite a
identificacdo das placas de Gass - zonas
de hiperfluorescéncia da parede arterial
proximais aos locais de oclusdo e longe das
bifurcacdes (contrastandocom as ORAR) -, que
correspondem ao extravasamento de lipidos
dos vasos retinianos, traduzindo disfuncao
endotelial. Surgem habitualmente na fase
aguda do quadro e apresentam flutuagdes de
acordo com a atividade da doenca, podendo
desaparecer em resposta ao tratamento.?”

A RMN-CE revela atingimento da substancia
branca com lesdes de predominio supraten-
torial e no corpo caloso, hiperintensas em
imagens ponderadas em T2, — lesdes em
“bola de neve" - que traduzem zonas de
microenfartes; posteriormente, estas evoluem
para lesdes hipointensas em T2 — “holes” 8
Aavaliacdaoformaldaaudicaocomaudiograma
tonal e vocal geralmente evidencia HNS
bilateral assimétrica com predominio nas
frequéncias médias a baixas e com défice de
discriminacao.’ Analiticamente, pode cursar
com elevacao dos agentes de fase aguda e,
ocasionalmente, dos titulos de anticorpos anti-
nucleares e anti-fosfolipidicos bem como dos
fatores VIIl e de von Willebrand, traduzindo
disfuncdo endotelial subjacente.*

O tratamento é particularmente desafiante,
na medida em que a janela de oportunidade
para prevenir danos irreversiveis € curta.
A estratégia terapéutica assenta na
utilizagdo de corticoterapia endovenosa
(EV) em altas doses, com desmame gradual,
geralmente em combinagao com um agente
imunomodulador como a imunoglobulina
EV. A duragao e a intensidade do tratamento
devemseradaptadosaclinicadodoente.>°Nos
doentes com fatores de risco pré-trombdticos,
pode ser benéfico o inicio de antiagregacao e/
ou hipocoagulagao concomitante!

Com este trabalho pretende-se apresentar
um caso clinico de SS, abordando as
manifestagcdes tipicas, etapas diagndsticas,
opgoes terapéuticas e respetivo impacto no
progndstico.

Descrigéo do Caso

Doente do sexo feminino, 34 anos, obesa, sem
outros antecedentes pessoais ou familiares de
relevo e sem medicacao habitual a excegao de
contracecao oral combinada.

Apresentava uma histéria com cerca de
2 meses de evolucao de multiplas idas ao
Servico de Urgéncia por queixas de cefaleia
holocraniana refratdria a analgesia associada
a fonofotofobia e défices neurolégicos focais,
nomeadamente parestesias da hemiface
e membro superior esquerdos, diplopia e
ataxia. Posteriormente, iniciou quadro de
vomitos incoerciveis, desequilibrio, hipoacusia
unilateral e acufeno, condicionando limitagdo
funcional progressiva. A avaliacdo inicial no
Servico de Urgéncia, apresentava lentificagao
psicomotora marcada e o exame neuroldgico
sumario em concordancia com a clinica
descrita, sem alteracdes campimétricas ou
défices de pares cranianos. Relativamente
ao exame vestibular, ndao tinha nistagmo
espontaneo ou na perseguicdao nem skew
deviation e o head impulse test foi negativo. Na
prova de Romberg, apresentava desequilibrio
para a direita, embora sem outras alteracdes
concordantes. A acumetria e a otoscopia nao
tinham alteragcbes de relevo. Dos exames
complementares de diagndstico realizados,
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Figura 1

RMN-CE em corte axial com multiplas lesdes a envolver o corpo caloso e capsula interna (cabecgas de
seta) sem captagao de contraste em T2 (A) e com restrigdo a difusdo (B)

Direito

Esquerdo

Figura 2

AF com hipoperfusao do ramo temporal inferior
da artéria central retina (cabegas de seta) com
isquemia da retina dependente desse ramo

ndo apresentava alteracdes analiticas de
relevo. De destacar o eletroencefalograma
com evidéncia de encefalopatia moderada a
grave e a tomografia computorizada cerebral
com exclusao de trombose venosa cerebral
ou lesdes ocupantes de espaco. A puncao

Esquerdo Direito

lombar revelou apenas hiperproteinorraquia,
sem detecao de bandas oligoclonais e com
exame microbioldégico negativo. A RMN-CE
mostrou multiplas lesdes hiperintensas em
T2 a envolver o corpo caloso, sem captacédo
de contraste e com areas de restricao a
difusao (Figura 1). No exame do fundo ocular,
evidenciaram-se areas de isquemia retiniana
e a AF demonstrou multiplos vasos com
interrupcao do fluxo e algumas imagens com
hiperfluorescéncia da parede vascular longe
das zonas de oclusao (Figura 2). O audiograma
(ADQG) tonal e vocal revelou HNS bilateral com
predominio esquerdo nas frequéncias mais
elevadas (PTA de 46dB) (Figura 3).

Face aos achados clinicos, imagioldgicos e
audiométricos, foi levantada a hipdtese de
diagnostico de SS e iniciada terapéutica com
metilprednisolona EV 1g, com switch para
prednisolona oral Img/Kg/dia apds 5 dias,
acido acetilsalicilico e imunoglobulina EV com
monitorizacao apertada da evolugcao clinica
em regime de internamento.

Repetiu ADG apds a primeira semana de
tratamento, que mostrou agravamento da
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Figura 3
Audiograma tonal e vocal com HNS bilateral com predominio esquerdo
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Figura 4
Audiograma tonal e vocal apds a primeira semana de tratamento.
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hipoacusia e atingimento concomitante das de vigilancia clinica e audiométrica regular
frequéncias médias-baixas (PTA de 66dB) e indicagcao para oxigenoterapia hiperbarica
(Figura4).Apdsduassemanasdeinternamento, (OHB). Completou 20 sessdes no total, apods
teve alta para o domicilio com manutencao as quais repetiu ADG que mostrou limiares
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sobreponiveis aos observados previamente
ao tratamento. Apresentou melhoria clinica
inicial, com reagravamento das queixas
neurolégicas no primeiro més apods a alta
e com necessidade de intensificagao da
terapéutica imunossupressora. Atualmente,
mantém tratamento com prednisolona
oral em esquema de desmame e rituximalb,
com melhoria apenas parcial das queixas
neurolégicas e persisténcia dos sintomas
otoldgicos apesar do tratamento completo e
atempado.

Discussao

No caso descrito, a presenca de cefaleias
persistentes, encefalopatia, défices neurolo-
gicos focais e HNS nao explicados por
atingimento de um Unico territdrio vascular
levantaram a suspeita de SS, posteriormente
corroborada pelos achados da AF e RMN-CE.
De acordo com a literatura, a cefaleia é o
sintoma prodrémico mais frequente (80%
casos) e pode aparecer varios meses antes
da encefalopatia! Mais tarde, podem surgir
alteracbes do estado de consciéncia e da
memoria, parésia de nervos cranianos,
alteracdes comportamentais e, em Uultima
instancia, convulsdes e deméncia.*

O diagndstico  diferencial com  outras
patologias de atingimento central com
curso semelhante - como € o caso da
esclerose multipla e da encefalomielite
aguda disseminada - é fundamental, sendo
fulcral o estudo do liquido cefalorraquidiano.®
Na SS, estao descritas alteragcdes como
hiperproteinorraquia e pleocitose linfocitica,
sendo que as bandas oligoclonais estao
geralmente ausentes*, tal como observado no
caso descrito. Embora o atingimento retiniano
possa ter um grande impacto na qualidade de
vida dos doentes, pode ser pauci-sintomatico
guando ha atingimento preferencial da retina
periférica’, tal como no caso descrito.

A presenca de HNS com predominio nas
frequéncias mais elevadas contrasta com o
atingimento predominante do apice coclear e
afetacao das frequéncias mais baixas descrito
na literatura*’” Por outro lado, pode haver

atingimento do sistema vestibular periférico,
através da presenca de vertigens e acufeno,
gue pode dificultar o diagnéstico diferencial
com Sindrome de Méniere."Existe umagrande
variabilidade na evolugcao natural da doenca.
Embora mais frequentemente apresente
um curso monofasico e autolimitado, com
resolucao completa ao fim de dois anos sem
lesbes residuais, existem formas mais graves
com um curso policiclico de surtos-remissdes
ou continuo com sintomas prolongados no
tempo, associadas a sequelas permanentes.>°
Deste modo, apesar da incerteza no
diagnostico, é crucial o inicio atempado do
tratamento de modo a atrasar a progressao da
doencga e prevenir danos permanentes.

Nos casos de recidiva ou doentes refratarios
a terapéutica inicial, tal como no caso
apresentado, outros imunossupressores
podem ser utilizados (p.e. micofenolato de
mofetil, ciclofosfamida, rituximab).

O recurso a OHB tem mostrado resultados
promissores no tratamento das oclusdes
retinianas e da isquemia coclear. Contudo,
enguanto que as alteracdes visuais tendem a
resolver ou remitir com o inicio do tratamento,
a hipoacusia é, geralmente, permanente.’™"
De facto, a coéclea é mais suscetivel a
lesao isquémica irreversivel e a janela de
oportunidade é significativamente menoro6.
Nestes casos, a utilizacao de proteses auditivas
ou implantes coleares pode estar indicada.
Apesar do progndstico globalmente favoravel,
estdo descritos varios casos de recorréncia,
inclusive varios anos apds o diagndstico inicial,
por vezes em associacdo com a gravidezl1,12.
Neste sentido, ¢é crucial manter uma
monitorizacdo ad eternum com avaliacao
clinica,imagioldgica e audiométrica regulares.

Conclusdo

A SS pode manifestar-se por HNS de causa
nao esclarecida. Apesar de ser uma patologia
rara, os sintomas podem ser incapacitantes
e condicionar um impacto significativo na
qualidade de vida do doente, pelo que é
importante lembrar esta condicao na pratica
clinica.
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