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RESUMO

Esta revisao sistematica analisa o papel dos achados oftalmoldgicos,
em especial os identificados pela angiofluoresceinografia da retina,
na suspeicao e no diagnostico precoce da Sindrome de Susac,
microangiopatia imunomediada rara que acomete encéfalo, retina e
coclea. A busca nas bases PubMed/MEDLINE, LILACS e SciELO,
realizada em 27 de marco de 2026, seguiu as recomendacdes
PRISMA 2020 e abrangeu estudos publicados nos ultimos dez anos
com dados oftalmoldgicos de pacientes. A analise foi qualitativa e
descritiva, e o risco de viés, avaliado pelos instrumentos do Joanna
Briggs Institute, foi baixo em 12 de 24 estudos, moderado em 7 e alto
em 5. Foram incluidos 27 estudos, entre relatos de caso, séries de
Ccasos, coortes e revisdes. A oclusao arterial retiniana predominou,
descrita em 21 de 23 fontes Iindependentes, seguida da
hiperfluorescéncia da parede arteriolar, descrita em 9 fontes e
interpretada como marcador de atividade endotelial mesmo antes
da instalacao da oclusdao. Em parte dos relatos, os achados retinianos
precederam ou coincidiram com a instalacdao da triade clinica
completa. Os resultados sugerem que a investigacao retiniana pode
contribuir para a suspeicao precoce da sindrome, inclusive em
apresentacdes incompletas, embora o predominio de relatos de
caso limite a estimativa da acuracia diagnodstica desses achados.
Palavras-chave: Sindrome de Susac; Retina; Angiografia

Fluoresceinica; Oclusao da Artéria Retiniana; Diagnostico Precoce.

ABSTRACT

This systematic review examines the role of ophthalmological
findings, especially those identified by retinal fluorescein
angiography, in the suspicion and early diagnosis of Susac
syndrome, a rare immune-mediated microangiopathy that affects

the brain, retina, and cochlea. Searches in PubMed/MEDLINE,



LILACS, and SciELO on March 27, 2026 followed the PRISMA 2020
recommendations and covered studies from the last ten years that
presented ophthalmological data from patients. The analysis was
qualitative and descriptive, and the risk of bias, assessed with the
Joanna Briggs Institute tools, was low in 12 of 24 studies, moderate in
7, and high in 5. Twenty-seven studies were included, comprising
case reports, case series, cohorts, and reviews. Retinal artery
occlusion predominated, described in 21 of 23 independent sources,
followed by arteriolar wall hyperfluorescence, described in 9 sources
and interpreted as a marker of endothelial activity even before
occlusion is established. In some reports, retinal findings preceded
or coincided with the onset of the complete clinical triad. The results
suggest that retinal investigation may contribute to early suspicion
of the syndrome, including in incomplete presentations, although
the predominance of case reports limits the estimation of the
diagnostic accuracy of these findings.

Keywords: Susac Syndrome; Retina; Fluorescein Angiography;

Retinal Artery Occlusion; Early Diagnosis.

1. INTRODUCAO

A Sindrome de Susac € uma doenca rara, com origem autoimune,
gue causa uma microangiopatia oclusiva nos pequenos vasos do
encéfalo, da retina e da coclea (Susac, 1994). Trata-se de uma
endoteliopatia imunomediada: a disfuncao e a lesao das células
endoteliais obstruem a microcirculacdao e produzem eventos
ISsQUéMmicos nesses territorios. Acomete sobretudo mulheres jovens e
tem baixa incidéncia estimada, o que ajuda a explicar o
reconhecimento tardio e o subdiagndstico na pratica clinica

(Rennebohm et al., 2010).



A doenca é classicamente definida por uma triade clinica:
encefalopatia, perda auditiva neurossensorial e oclusdes de ramos
arteriais da retina (O'Halloran et al,, 1998). Os trés componentes
raramente aparecem juntos No inicio; € mais comum que surjam em
sequéncia, ao longo do tempo (Kleffner et al., 2016). Essa evolucao
dificulta o diagndstico, porque o quadro inicial pode se confundir
com outras condi¢cdes neuroldgicas, como esclerose multipla e
encefalomielite disseminada aguda, e o tratamento adequado

acaba sendo atrasado (Rennebohm et al., 2010).

Nesse cenario, os achados oftalmoldgicos tém peso especial, pois
Mmuitas vezes sao um dos primeiros sinais objetivos de
comprometimento sistémico. A manifestacao mais tipica sao as
oclusdes de ramos arteriais da retina, que podem causar defeitos de
campo visual, como escotomas, mas também podem passar sem
sintomas quando ocorrem na periferia (Khan; Allroggen; Pagliarini,
2014). Além disso, a hiperfluorescéncia da parede arteriolar (HPA) a
angiofluoresceinografia (AF) reflete dano endotelial ativo e é
considerada um importante marcador de atividade da doenca (Notis

et al,, 1995).

Entre os exames oftalmoldgicos, a AF da retina ocupa lugar central
na investigacao diagnodstica da sindrome. Tem sido descrita como
util para detectar alteracdées microvasculares, inclusive em fases
subclinicas (Van Oevelen et al, 2023), e permite identificar areas de
oclusao arterial, extravasamento vascular e alteracdes da parede dos
vasos. A tomografia de coeréncia optica (OCT) e a angiografia por
OCT também tém se mostrado Uteis na avaliacao estrutural e
funcional da retina e permitem correlacionar os achados clinicos

com a anatomia (Azevedo et al., 2017).



Nesse contexto, a literatura ainda carece de uma valorizagao
sistematica das manifestacdes retinianas como elemento central da
suspeicao diagnodstica. Na pratica clinica, elas costumam ser pouco
exploradas, sobretudo quando a apresentacao é incompleta. Essa
lacuna motiva o presente estudo, que busca avaliar o papel dos
achados oftalmoldgicos, em especial os identificados pela
angiofluoresceinografia, no diagndstico precoce da Sindrome de
Susac, com énfase nas alteracdes retinianas que aparecem antes de

a triade classica se completar.
2. FUNDAMENTACAO TEORICA
2.1. Definicao e Fisiopatologia

A Sindrome de Susac é uma microangiopatia rara que acomete os
pequenos vasos da retina, da orelha interna e do encéfalo, com
provavel mediagcao autoimune dirigida contra as células endoteliais,
e que se expressa por uma triade clinica de encefalopatia, déficits
visuais decorrentes de oclusdes de ramos arteriais retinianos e perda
auditiva neurossensorial (Fonderska et al, 2022; Marrodan; Fiol;

Correale, 2022).

Apesar da raridade, € uma doenca de grande relevancia clinica por
trés motivos: a apresentacao variavel favorece o subdiagndstico; ela
entra no diagndstico diferencial de diversos quadros neuroldgicos,
psiquiatricos, oftalmologicos e auditivos, sendo com frequéncia
confundida com eles, em especial com a esclerose multipla e a
enxagueca com aura; e o diagnostico e o tratamento tardios podem
resultar em sequelas irreversiveis, como deméncia, cegueira e perda

auditiva (Marrodan; Fiol; Correale, 2022).



Por se tratar de uma doenca vasculo-oclusiva, pode levar a
desfechos oculares e sistémicos graves (Zur; Habot-Wilner, 2022), e,
como o diagnodstico depende dos sintomas tipicos, da ressonancia
magnética de encéfalo e, sobretudo, da angiografia fluoresceinica, o
erro diagnodstico conduz a tratamento inadequado e piora ©

prognostico (Fonderska et al., 2022).

Considera-se que o mecanismo central seja uma endoteliopatia
imunomediada: a lesao das células endoteliais leva a obstrucao do
lUmen de pequenos vasos € a microinfartos nos territorios afetados
(Hardy et al., 2015; Kleffner et al., 2016, Rennebohm et al., 2010). A
resposta clinica a imunossupressao, descrita na maior parte dos
relatos incluidos nesta revisao, € um argumento indireto a favor da
natureza imunoldgica da doenca. O antigeno-alvo e 0s mecanismos
exatos da lesao endotelial, contudo, ainda nao estao plenamente

esclarecidos (Gross et al., 2019; Magro et al., 20T1).

A distribuicao dos microinfartos explica a apresentacao clinica. No
encéfalo, as lesbes acometem a substancia branca e, de modo
caracteristico, a porcao central do corpo caloso, onde produzem as
imagens em “bola de neve” ou “colar de pérolas” a ressonancia
magnética (RM) (Kofler; Kiechl; Helbok, 2020; Wilf-Yarkoni et al,
2020). Na retina, a oclusao de arteriolas resulta em oclusao de ramo
da artéria retiniana (ORAR). Na codclea, produz perda auditiva
neurossensorial, em geral de inicio subito e com predominio em
baixas frequéncias (Kofler; Kiechl, Helbok, 2020; Wilf-Yarkoni et al,,
2020).

2.2. Quadro Clinico e Critérios Diagnésticos



A triade classica compreende encefalopatia, perda auditiva
neurossensorial e oclusdes de ramos arteriais da retina (O'Halloran et
al, 1998). A encefalopatia manifesta-se  com cefaleia,
frequentemente de padrao migranoso, alteracdes cognitivas e
comportamentais e sinais neurologicos focais. Os trés componentes
raramente coexistem ao inicio e costumam surgir em sequéncia, por

vezes com intervalo de meses a anos (Kleffner et al., 2016).

Os critérios diagnodsticos propostos por Kleffner et al. (2016)
classificam o diagnostico como definitivo quando ha evidéncia de
envolvimento encefalico, retiniano e vestibulococlear, e como
provavel quando dois desses trés dominios estao presentes. Nesses
critérios, o envolvimento retiniano inclui a oclusao de ramo da artéria
retiniana e a hiperfluorescéncia da parede arteriolar a
angiofluoresceinografia, sintomatico ou nao. O envolvimento
encefalico considera alteracbes cognitivas ou comportamentais,
sintomas neuroldgicos focais ou cefaleia, associados a achados
tipicos a ressonancia magnética, e o vestibulococlear considera
zumbido, perda auditiva ou vertigem, com exame funcional alterado.
Essa estrutura reforca a importancia da avaliacao oftalmoldgica em

apresentacoes incompletas.

O diagndstico diferencial inclui esclerose multipla e encefalomielite
disseminada aguda, com as quais a sindrome é frequentemente
confundida (Kleffner et al.,, 2016; Rennebohm et al., 2010). Os relatos
incluidos nesta revisao descrevem erros diagnosticos com esclerose
Multipla e, em alguns casos, piora com terapias especificas para essa

doenca (Algahtani et al., 2018; Roskal-Watek et al., 2021).

2.3. Manifestacoes Oftalmolégicas



A oclusao de ramo da artéria da retina (ORAR) é a manifestacao
oftalmoldgica tipica. Pode ser unica ou multipla, uni ou bilateral,
recorrente e, quando periférica, pode nao causar sintomas, o que
permite que passe despercebida até um exame dirigido (Khan;
Allroggen; Pagliarini, 2014). Quando sintomatica, causa defeitos de

campo visual, como escotomas (Roskal-Watek et al., 2022).

Outros achados descritos sao as placas de Gass (depdsitos amarelo-
esbranquicados na parede arteriolar), manchas algodonosas, edema
e palidez do disco 6ptico e afinamento retiniano a tomografia de
coeréncia optica (OCT) apds eventos isquémicos (Bose et al., 2023;
Kamieniecka, 2025). Na angiofluoresceinografia (AF), a
hiperfluorescéncia da parede arteriolar (HPA), isto &, a impregnacao
da parede arteriolar pelo contraste, em regides sem oclusao, é
interpretada como sinal de atividade endotelial (Notis et al., 1995).
Seu padrao pode se deslocar ao longo do tempo (Van Oevelen et al,,
2023).

Como a ORAR em paciente jovem sem fatores de risco
cardiovascular € um evento incomum, sua presenca deve motivar a
investigacao de causas menos frequentes, entre elas a Sindrome de

Susac.

2.4. Métodos Diagnédsticos Oftalmolégicos

A fundoscopia permite identificar oclusdes arteriais, placas de Gass e
alteracdes do disco 6ptico, mas pode nao detectar lesdes periféricas
ou subclinicas. A angiofluoresceinografia é o exame mais
empregado na sindrome: documenta areas de oclusao e de nao

perfusao, extravasamento e alteracdes da parede arteriolar (Khan;



Allroggen; Pagliarini, 2014, Van Oevelen et al, 2023). Trata-se de

exame invasivo, que exige injecao intravenosa de contraste.

A OCT e a angiografia por OCT sao métodos nao invasivos que
avaliam a estrutura retiniana e a perfusao, e permitem correlacionar
achados clinicos com a anatomia (Azevedo et al, 2017). Para a
investigacao sistémica, a avaliacao oftalmoldgica é combinada a
ressonancia magnética de encéfalo e a audiometria; a analise do
liguido cefalorraquidiano pode auxiliar a diferenciar a sindrome da

esclerose multipla (Roskal-Watek et al., 2022).

2.5. Lacuna na Literatura

A literatura sobre a sindrome é composta, em sua maior parte, por
relatos de caso e peqguenas séries. Os achados oftalmoldgicos sao
descritos de forma heterogénea, e nao existe protocolo padronizado
de avaliacao retiniana. Esta revisao busca reunir e descrever esses
achados, discutindo seu possivel papel na suspeicao diagnostica

precoce e os limites da evidéncia disponivel.

3. METODOLOGIA

3.1. Desenho do Estudo e Protocolo

Trata-se de uma revisao sistematica da literatura sobre os achados
oftalmoldégicos na Sindrome de Susac, conduzida segundo as
recomendacdes do Preferred Reporting Items for Systematic
Reviews and Meta-Analyses (PRISMA) (Page et al.,, 2022). A pergunta
de pesquisa foi estruturada pela estratégia PICO: populacao,
pacientes com diagnostico  de Sindrome de  Susac;
intervencao/exposicdo, avaliacdo dos achados oftalmoldgicos,

especialmente  por fundoscopia e angiofluoresceinografia;



comparacao, diferentes abordagens diagnodsticas; desfechos,
contribuicao desses achados para o diagnostico precoce e 0 manegjo
clinico. O protocolo desta revisao nao foi registrado previamente em

plataforma de registro de protocolos.

3.2. Estratégia de Busca

A busca foi feita nas bases PubMed/MEDLINE, LILACS e SciELO,
escolhidas por indexarem a literatura biomédica internacional e
latino-americana, e realizada em 27 de marco de 2026. Utilizou-se a
mesma estratégia em todas as bases: (“Susac Syndrome”) AND
(“Ophthalmologic Findings” OR “Retinal Artery Occlusion”).
Aplicaram-se os limites de periodo (Ultimos 10 anos) e de idioma
(inglés, portugués ou espanhol) como filtros das proprias bases de

dados.

3.3. Critérios de Elegibilidade

Foram elegiveis estudos publicados nos ultimos 10 anos, em inglés,
portugués ou espanhol, com pacientes com diagnostico de
Sindrome de Susac e dados sobre achados oftalmoldgicos. Foram
considerados estudos observacionais (coortes, caso-controle e séries
de casos), relatos de caso e revisdes. Os relatos de caso foram
incluidos para enriquecer a analise, dada a raridade da doenca. As
revisdes de literatura foram incluidas por duas razdes: (a) quando
traziam relato ou analise de casos proprios, fonte primaria de dados
oftalmoldgicos; e (b) quando sintetizavam o papel dos exames
oftalmoldgicos e de imagem no diagndstico, subsidiando a

discussao.

Para evitar duplicacao de evidéncias, definiu-se que: (1) as revisdes

sem casos proprios (Kamieniecka, 2025; Roskal-Watek et al., 2022)



foram analisadas de forma qualitativa e nao entraram na contagem
de frequéncia dos achados; (2) nas revisbes com relato de casos
proprios, apenas O caso ou a série original dos autores foi
considerado nas frequéncias; (3) estudos recuperados em mais de
uma base foram contabilizados uma unica vez; e (4) Wilf-Yarkoni et
al. (2020) e Fuchs et al. (2025) foram contados como uma unica
coorte, pois descrevem pacientes dos mesmos centros israelenses
em periodos coincidentes (julho de 2017 a agosto de 2018 e julho de
2017 a agosto de 2023), com autores em comum e provavel
sobreposicao de pacientes. A sobreposicao foi verificada
comparando pais, instituicao, periodo de recrutamento e autores
dos estudos incluidos; nao se identificou outra sobreposicao, que

nao pode, contudo, ser totalmente excluida em casos anonimizados.

Foram excluidos artigos duplicados, publicacdes sem acesso ao
texto completo e estudos sem informacdes pertinentes as
manifestacdes oftalmoldgicas da sindrome. Na reavaliacao da
elegibilidade, dois estudos inicialmente incluidos foram excluidos
por contribuirem pouco para a pergunta norteadora: um estudo
prospectivo sobre desfechos neuropsicologicos (Van Vrekhem et al,,
2024) e uma série de casos de vasculites do sistema nervoso central
em que apenas um dos trés casos era Sindrome de Susac (Padrick et

al., 2020).

3.4. Selecao dos Estudos

A selecao ocorreu em trés etapas: leitura de titulos, analise de
resumos e avaliacdao dos textos completos potencialmente elegiveis,
verificando-se em cada etapa os critérios de inclusao e exclusao.

Participaram trés revisores, e nao foram registradas discordancias



entre eles. Os quantitativos de cada etapa estao no fluxograma

PRISMA 2020 (Figura 1) e na secao 4.1.1.

3.5. Extracao e Sintese dos Dados

Foram extraidos os dados bibliograficos, o delineamento, os achados
oftalmoldgicos e a resposta ao tratamento. A analise foi qualitativa e
descritiva, priorizando os padrdoes de acometimento retiniano e a
contribuicao dos exames oftalmoldgicos, especialmente da AF, para
o reconhecimento da doenca. Os achados oftalmoldgicos descritos
em cada estudo foram quantificados como frequéncias absolutas e
relativas, com o estudo (e nao o paciente) como unidade de analise;
um mesmo estudo pdde contribuir para mais de um achado. Nao foi

realizada metanalise.

3.6. Avaliacao do Risco de Viés

A qualidade metodoldgica e o risco de viés dos estudos incluidos
foram avaliados com as listas de verificacao de avaliacao critica do
Joanna Briggs Institute (IBI), escolhidas conforme o delineamento
de cada estudo: relato de caso (8 itens), série de casos (10 itens) e
estudo de coorte (11 itens) (Moola et al,, 2020; Munn et al., 2020). Cada
item foi respondido como “sim”, “nao”, “nao claro” ou “nao se aplica”,
a partir da leitura do texto completo. A avaliacao foi realizada por trés

revisores independentes, e as divergéncias foram resolvidas por

consenso.

Nos artigos que combinam revisao da literatura e caso proprio
(Alshehri et al, 2025; Fonderska et al., 2022; Grygiel-Gorniak et al,,
2025; Sikorska; Wozniak; Dzaman, 2023), foi avaliado apenas o caso
Ou a série de casos dos proprios autores. As revisdes narrativas sem

casos proprios (Kamieniecka, 2025; Roskal-Watek et al,, 2022) nao



foram submetidas a avaliagcao, por nao haver lista de verificacao
adequada ao delineamento. A coorte de Fuchs et al. (2025) é
retrospectiva e de grupo unico, sem grupo de comparacao; por isso,
os itens que dependem de dois grupos (Cl, C2 e Cl0) foram

classificados como “nao se aplica”.

Para cada estudo, calculou-se a proporcao de respostas “sim” entre
os itens aplicaveis (“sim” + “nao” + “nao claro”). O risco de viés foi
classificado como baixo (= 70%), moderado (50% a 69,9%) ou alto (<
50%). O JBI nao define pontos de corte; os limites adotados seguem
critério usado em revisdes da literatura e foram definidos pelos
autores. A classificacao foi usada para descrever a qualidade da
evidéncia e nao como critério de exclusao. Os resultados estao na

secao 4.1.2.

3.7. Aspectos Eticos

Por utilizar exclusivamente dados secundarios de publicacdes
cientificas, sem intervencao direta com seres humanos ou acesso a
dados pessoais identificaveis, o estudo nao foi submetido ao Comité

de Etica em Pesquisa.

4. ANALISE DOS DADOS

4.1. Resultados

4.1.1. Selecao e Caracteristicas Gerais dos Estudos

O processo de selecao esta resumido no fluxograma PRISMA 2020

(Figura1) e na Tabela 1.



Figura 1. Fluxograma PRISMA 2020 do processo de selecao dos

estudos.

o
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|
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Fonte: elaborada pelos autores (2026), adaptada de Page et al. (2022). SNC:

sistema nervoso central.

Tabela 1. Quantitativos do processo de selecao dos estudos

Etapa PubMed/M LILACS SciELO Total
EDLINE
Registros 31 6 4 4]

identificados

Registros 5 2 3 10
excluidos na

triagem

Registros 26 4 1 31

selecionados



Duplicatas — — — 2 (Hokazono,

removidas recuperado
em mais de
uma base)

Estudos — — — 29

dnicos

selecionados

Excluidos na — — — 2 (Padrick et

reavaliacao de al., 2020; Van

elegibilidade Vrekhem et al,,
2024)

Estudos — — — 27

incluidos na

sintese

Fonte: elaborado pelos autores (2026).

Ficaram 27 estudos na sintese qualitativa. Os relatos e analises de
casos foram o delineamento mais comum (n = 18). Houve ainda
qguatro revisdes associadas a relato de caso ou analise de série
propria (Alshehri et al., 2025; Fonderska et al., 2022; Grygiel-Gorniak
et al, 2025; Sikorska; Wozniak; Dzaman, 2023), trés estudos
observacionais ou séries de casos com mais pacientes (Wilf-Yarkoni
et al,, 2020; Fuchs et al,, 2025; Bose et al.,, 2023, este com 16 pacientes)
e duas revisdes de literatura (Roskal-Watek et al.,, 2022, sobre o papel
dos exames de imagem no diagnodstico;, Kamieniecka, 2025). O
artigo de Hokazono et al. (2024), recuperado nas trés bases, foi
contabilizado uma unica vez. As caracteristicas de cada estudo estao

no Quadro 1.

Quadro 1. Caracteristicas gerais dos estudos incluidos na revisao (n =

27)



Autor/ano

Algahtani et
al., 2018

Alshaqi;
Moodie;
Alchaki, 2022

Alshehri et al,,
2025

Barbero et al,,
2022

Ben David et
al., 2017

Blauciak;
Bladowska;
Paradowski,
2019

Bose et al,,
2023

Entezari;
Karimi; Feizi,
2016

Delineamen

to

Relato de
caso

Relato de
caso

Revisdao +
relato de
caso

Relato de
caso

Relato de
caso

Relato de
caso

Série de

casos (n =16)

Relato de
caso

Achados
oftalmolégicos
descritos

ORAR + palidez
bilateral do disco
optico

ORAR

ORAR agudo e
antigo, bilateral,
escotoma

ORAR com retina
isquémica

ORAR

Avaliacao
oftalmologica nao
realizada

ORAR, HPA, placas
de Gass, manchas
algodonosas,
afinamento da
camada de fibras
nervosas

ORAR + placas de
Gass,
neovascularizacao
tardia

Desfecho /
resposta ao
tratamento

Boa resposta a
corticoide +
azatioprina

Recidiva;
estabilizacdao com
ciclofosfamida

Estabilizacdo com
IVIG + corticoide +
imunossupressor

Resposta a
ciclofosfamida
apos falha de
corticoide/IVIG

Melhora
cognitiva/motora
lenta com
pulsoterapia +
IVIG

Melhora com
pulsoterapia de
corticoide

Menos recidivas
com
imunNossupressao
prolongada

Progressao

bilateral apesar
do tratamento;
fotocoagulacao



Fonderska et
al., 2022

Fuchs et al.,
2025

Garcia-
Basterra et al.,
2018

Goes et al.,
2024

Grygiel-
Goérniak et al.,
2025

Hokazono et
al., 2024

Kamieniecka,
2025

Revisdao +
relato de
caso

Coorte
retrospectiv
a

Relato de
caso

Relato de
caso

Revisao +
série
retrospectiv
a

Relato de
caso

Revisao de
literatura

ORAR +
extravasamento
vascular

ORAR + HPA
recorrentes; defeitos
de campo visual

OAR bilateral, HPA,
defeitos
campimeétricos,
isquemia retiniana

Edema papilar e
palidez de disco +
escotomas bilaterais

ORAR, doenga
arteriolar multifocal

OACR hemicentral
unilateral + OAR
multiplas bilaterais,
HPA

ORAR (principal),
placas de Gass,
afinamento retiniano
a OCT

Melhora parcial
com corticoide,
camara
hiperbarica e
plasmaférese

Melhora global;
25% com melhora
de campo visual,
15% com piora

Estabilidade
inicial; recidiva
isolada apos 10
anos de remissao

Regressao lenta e
estabilidade com
pulsoterapia de
corticoide

Remissao com
corticoide +
iMuNOSsuUpPressor;
recidiva se dose
reduzida

Melhora visual e
revascularizacao
parcial com
corticoide +
imunossupressor

Melhor
prognaostico
associado a
diagndstico e
imMunossupressao
precoces



Kefi et al.,
2017

Kofler; Kiechl;
Helbok, 2020

Mahmoud et
al., 2022

Obelieniene
et al,, 2017

Roskal-Watek
et al., 2021

Roskal-Watek
et al, 2022

Santos et al.,,
2017

Sapko et al,,
2022

Sikorska;
Wozniak;
Dzaman,
2023

Relato de
caso

Relato de
caso

Relato de
caso

Analise de
casos

Relato de
caso

Revisao de
literatura

Relato de
caso

Relato de
caso

Revisdao +
relato de
caso

ORAR com edema
retiniano opaco

OAR multiplas + HPA

ORAR bilaterais

OAR + HPA a AF,
extravasamento
segmentar

ORAR + HPA
recorrente em
ambos os olhos;
defeito de campo
visual

Defeitos de campo
visual, escotomas
cintilantes

Palidez papilar
bilateral, atenuacao
arteriolar difusa

ORAR + defeitos de
campo visual
bilaterais

ORAR, isquemia
retiniana, placas de
Gass, HPA,
extravasamento,
afinamento da

Recidiva apos 1
ano; resposta a
corticoide +

ciclofosfamida

Recuperacgao
quase completa
com IVMP + IVIG
+ micofenolato

Melhora com
rituximabe +
azatioprina + IVIG

Resposta parcial a
corticoide;
recidivas de
cefaleia

Piora neurologica
inicial; melhora

com corticoide +
IVIG + azatioprina

Discute o papel
dos exames de
imagem no
diagnostico

Estabilidade apods
corticoide +
imunossupressor

Refratario a
corticoide;
estabilizacao com
azatioprina

Melhora clinica
com
corticoterapia
sistémica



camada de fibras

nervosas
Wilf-Yarkoni Série de OAR + HPA Estabilidade com
et al., 2020 casos IVMP + IVIG +
retrospectiv micofenolato (+
a ciclofosfamida/rit
uximabe)
Zahid et al.,, Relato de OAR difusa bilateral + Estabilizacao com
2025 caso HPA focal IVIG +
ciclofosfamida +
micofenolato
Zhao et al,, Relato de Obstrucao arteriolar Melhora com
2020 caso difusa + afinamento pulsoterapia de
retiniano (OCT) metilprednisolon

a

Siglas: AF, angiofluoresceinografia; HPA, hiperfluorescéncia da
parede arteriolar; IVIG, imunoglobulina intravenosa; IVMP,
metilprednisolona intravenosa; OACR, oclusao da artéria central da
retina; OAR, oclusao arterial retiniana (termo genérico); OCT,
tomografia de coeréncia 6ptica; ORAR, oclusao de ramo da artéria
retiniana. Fonte: elaborada pelos autores (2026), a partir dos dados

extraidos dos estudos incluidos.

4.1.2. Risco de Viés dos Estudos

Foram avaliados 24 estudos: 19 relatos de caso, 4 séries de casos e 1
coorte. O estudo de Santos et al. (2017) nao foi avaliado, pois nao foi
possivel acessar o texto completo. No conjunto, 12 estudos (50,0%)
apresentaram baixo risco de viés, 7 (29,2%) risco moderado e 5
(20,8%) alto risco (Tabela 2). Wilf-Yarkoni et al. (2020) e Fuchs et al.
(2025) provavelmente incluem pacientes em comum, mas foram

avaliados separadamente por terem delineamentos distintos.



Relatos de caso (n =19). Onze (57,9%) tiveram baixo risco, seis (31,6%)
risco moderado e dois (10,5%) alto risco (Fonderska et al.,, 2022; Goes
et al,, 2024). O item mais frequentemente nao atendido foi o Q7,
sobre eventos adversos ou imprevistos, nao descritos em 9 relatos
(47,4%). Em seguida vieram o Q5 (descricao do tratamento) e o Q6
(condicao pods-intervencao), cada um nao atendido em 8 relatos
(42,1%). No Q5, as falhas foram auséncia ou inconsisténcia de dose,
duracao ou farmaco. No Q6, foram seguimento curto ou sem
desfechos visuais e auditivos. O Q2 (histdria e linha do tempo) nao foi
atendido em 6 relatos (31,6%), e o Q4 (exames diagndsticos) em 5
(26,3%), sobretudo por perda auditiva sem audiometria ou por
achado oftalmoldgico sem angiofluoresceinografia, tomografia de
coeréncia optica ou campo visual. Os itens Q1 (dados demograficos)
e Q3 (apresentacao clinica) falharam em apenas 1 relato cada (5,3%),
e 0 Q8 (licdes praticas) foi atendido em todos. A auséncia de mencao
a eventos adversos pode refletir tanto a inexisténcia de eventos

guanto a omissao no relato.

Séries de casos (n = 4). Uma série teve baixo risco (Wilf-Yarkoni et
al., 2020; 80,0%), uma risco moderado (Obelieniené et al., 2017; 55,6%)
e duas alto risco (Bose et al., 2023, 44,4% e Grygiel-Gorniak et al,
2025; 33,3%). A consecutividade da inclusao (Q4) nao ficou clara em
nenhuma das quatro, e a inclusao completa (Q5) nao ficou clara em
trés. Critérios de inclusao (Ql) ausentes ou pouco claros em trés, e a
identificagcao valida da condicao (Q3) nao foi demonstrada em Bose
et al. (2023), em que so 8 de 16 casos tinham Susac definitivo. Dados
demograficos, informacdes clinicas e desfechos de seguimento (Q6
a Q8) foram claros em todas. O item sobre analise estatistica (Q10)
Nnao se aplicou a trés séries, por serem puramente descritivas, e foi
considerado inadequado em Wilf-Yarkoni et al. (2020), cuja

conclusao sobre incidéncia é fragil com n = 7.



Coorte (n =1). Fuchs et al. (2025) teve alto risco de viés (3 de 8 itens
aplicaveis;, 37,5%). Os fatores de confusao nao foram identificados
nem controlados (C4 e C5), e a anadlise baseou-se em testes
bivariados, sem intervalos de confianca nem correcao para multiplos
testes (C1l, nao claro). Os desfechos foram  obtidos
retrospectivamente de prontuarios (C7, nao claro), e a auséncia de
avaliacao basal (C6, nao claro) limita a interpretacao. A exigéncia de
seguimento minimo de 24 meses pode gerar viés de sobrevivéncia.
Como trés itens nao se aplicam ao desenho de grupo uUnico, o
percentual baixo reflete em parte essa limitacao do desenho, e nao

apenas falhas de relato.

Tabela 2. Risco de viés dos estudos incluidos, segundo as listas de

verificacao do JBI

Estudo Delineamento Itens “sim” % “sim” Risco
/ aplicaveis

Algahtani et Relato de caso 8/8 100,0% Baixo
al,, 2018

Alshaqi; Relato de caso 7/8 87,5% Baixo
Moodie;

Alchaki, 2022

Alshehrietal., Caso proprio 5/8 62,5% Moderado
2025 em revisao

Barbero et al., Relato de caso 7/8 87,5% Baixo
2022

Ben David et Relato de caso 5/8 62,5% Moderado
al., 2017

Blauciak; Relato de caso 4/8 50,0% Moderado
Bladowska;

Paradowski,

2019



Entezari;
Karimi; Feizi,
2016

Fonderska et
al., 2022

Garcia-
Basterra et al.,
2018

Goes et al.,
2024

Hokazono et
al., 2024

Kefi et al,,
2017

Kofler; Kiechl:
Helbok, 2020

Mahmoud et
al., 2022

Roskal-Watek
et al, 2021

Sapko et al,,
2022

Sikorska;
Wozniak;
Dzaman, 2023

Zahid et al.,,
2025

Zhao et al,,
2020

Bose et al,,
2023

Relato de caso

Caso proprio
em revisao

Relato de caso

Relato de caso

Relato de caso

Relato de caso

Relato de caso

Relato de caso

Relato de caso

Relato de caso

Caso proprio
em revisao

Relato de caso

Relato de caso

Série de casos
(n=16)

7/8

3/8

7/8

3/8

4/8

8/8

7/8

7/8

5/8

8/8

6/8

8/8

5/8

4/9

87,5%

37,5%

87,5%

37,5%

50,0%

100,0%

87,5%

87,5%

62,5%

100,0%

75,0%

100,0%

62,5%

4t 4%

Baixo

Alto

Baixo

Alto

Moderado

Baixo

Baixo

Baixo

Moderado

Baixo

Baixo

Baixo

Moderado

Alto



Grygiel- Série propria 3/9 33,3% Alto
Gorniak et al.,, em revisao

2025

Obelieniené Série de casos 5/9 55,6% Moderado
et al., 2017 (n=23)

Wilf-Yarkoni Série 8/10 80,0% Baixo
et al,, 2020 retrospectiva

Fuchs et al., Coorte 3/8 37.5% Alto
2025 retrospectiva

de grupo
unico (n = 20)

Fonte: elaborado pelos autores (2026). Santos et al. (2017) nao foi

avaliado (texto completo inacessivel).

4.1.3. Achados Oftalmolégicos

A Tabela 3 reune a frequéncia dos achados oftalmoldgicos descritos
entre as 23 fontes independentes de dados oftalmoldgicos
primarios. Foram excluidas da contagem as duas revisdes de
literatura sem casos proprios (Kamieniecka, 2025; Roskal-Watek et al,,
2022) e o estudo sem avaliacao oftalmoldgica (Blauciak; Bladowska;
Paradowski, 2019). Wilf-Yarkoni et al. (2020) e Fuchs et al. (2025)
foram contados como uma unica coorte, pela provavel sobreposicao

de pacientes (secao 3.3).

Tabela 3. Frequéncia dos achados oftalmoldgicos descritos

(denominador: 23 fontes independentes)

Achado Fontes (n) %

Oclusao arterial retiniana (ORAR, OACR ou 21 91,3
obstrucao arteriolar)



HPA a AF 9 39,1

Defeitos de campo visual/escotomas 6 26,1
Afinamento retiniano 5 21,7
Placas de Gass 3 13,0
Edema ou palidez do disco dptico 3 13,0
Extravasamento vascular 3 13,0
Manchas algodonosas 1 4.3
Neovascularizacao 1 4.3

Fonte: elaborada pelos autores (2026). Os percentuais referem-se a
fontes independentes (estudos, com Wilf-Yarkoni e Fuchs contados
cCOmoO uma coorte), nao a pacientes, e consideram os achados
descritos em cada estudo (Quadro 1 e planilha de extracao); um
mesmo estudo pode contribuir para mais de uma linha, e Wilf-
Yarkoni e Fuchs, contados como uma coorte, tiveram seus achados
reunidos. Por depender da realizacao de AF, a frequéncia de HPA

pode estar subestimada.

A oclusao arterial retiniana foi o achado mais consistente, presente
em 21 das 23 fontes. Variou de oclusdes Unicas e assintomaticas a
quadros bilaterais e recorrentes, as vezes com neovascularizacao e
necessidade de fotocoagulacao retiniana (Entezari; Karimi; Feizi,
2016). Os dois estudos restantes descreveram edema e palidez do
disco 6ptico com escotomas (Goes et al.,, 2024) e palidez papilar com

atenuacao arteriolar difusa (Santos et al., 2017).

Outros achados foram placas de Gass, manchas algodonosas,
edema papilar, palidez do disco 6ptico e afinamento da camada de

fibras nervosas a OCT apds eventos isquémicos (Bose et al., 2023;



Kamieniecka, 2025). A hiperfluorescéncia da parede arteriolar (HPA)
a angiofluoresceinografia foi o segundo achado mais frequente (9
fontes; 39,1%), seguida de defeitos de campo visual (6 fontes; 26,1%) e
afinamento retiniano (5 fontes; 21,7%). Em um dos estudos nao
houve avaliacao oftalmoldgica dirigida, o que impediu caracterizar o
acometimento retiniano naquele caso (Blauciak; Bladowska;

Paradowski, 2019).

4.1.4. Métodos Diagnoésticos

A fundoscopia associada a angiofluoresceinografia (AF) foi o método
oftalmoldgico mais usado. Além das oclusdes arteriais, a AF mostrou
a HPA, interpretada como marcador de atividade endotelial mesmo
sem oclusao estabelecida (Kofler; Kiechl; Helbok, 2020; Wilf-Yarkoni
et al, 2020). A OCT e a angiografia por OCT apareceram em um
grupo menor de estudos (Bose et al, 2023; Sikorska;, Wozniak;
Dzaman, 2023). Todos os estudos que investigaram a triade
completa combinaram a avaliacao oftalmoldégica com RM de
encéfalo e audiometria. Quando a analise do liquor foi feita, a
contagem de células foi normal ou discretamente aumentada (3a 15
células/uL) e a proteina esteve elevada (56 a 164 mg/dL nos relatos
gue informaram valores) (Mahmoud et al, 2022; Sapko et al, 2022;
Zahid et al.,, 2025). As bandas oligoclonais estiveram ausentes na
maioria dos casos (Sapko et al, 2022; Fuchs et al., 2025; Wilf-Yarkoni
et al, 2024, que as encontrou em 11,7% dos pacientes testados),
achado util para diferenciar da esclerose multipla, embora tenham
sido descritas em alguns casos (Barbero et al, 2022; Blauciak;

Bladowska; Paradowski, 2019).

4.1.5. Achados Neurolégicos e Audiolégicos Associados



Entre os achados nao oftalmoldgicos, destacou-se a cefaleia, muitas
vezes de padrao migranoso €, em alguns casos, anterior aos demais
sintomas em meses (Kefi et al,, 2017, Mahmoud et al., 2022; Roskal-
Watek et al, 2022; Wilf-Yarkoni et al, 2020). A encefalopatia
subaguda cursou com comprometimento cognitivo, principalmente
de memoria, funcdes executivas e linguagem (Kofler; Kiechl; Helbok,
2020; Mahmoud et al., 2022; Roskal-Watek et al., 2022; Wilf-Yarkoni et
al.,, 2020), e houve alteracdes comportamentais e psiquiatricas
(Kofler; Kiechl; Helbok, 2020; Roskal-Watek et al.,, 2022; Wilf-Yarkoni et
al.,, 2020). Também foram descritas ataxia, disartria e hemiparesia
(Mahmoud et al, 2022; Roskal-Watek et al., 2022; Wilf-Yarkoni et al,,
2020).

A perda auditiva neurossensorial esteve presente na maioria dos
estudos. Em geral, teve inicio subito e predominio em baixas
frequéncias (Ben David et al.,, 2017; Hokazono et al., 2024; Kefi et al,,
2017; Kofler; Kiechl; Helbok, 2020; Wilf-Yarkoni et al.,, 2020) e vinha
associada, muitas vezes, a zumbido e vertigem (Fonderska et al,

2022; Hokazono et al., 2024; Roskal-Watek et al., 2022).

A ressonancia magnética, o achado mais caracteristico foram lesdes
arredondadas hiperintensas em T2/FLAIR na porcao central do corpo
caloso, descritas como em “bola de neve” ou “colar de pérolas” (Ben
David et al.,, 2017; Blauciak; Bladowska; Paradowski, 2019; Entezari;
Karimi; Feizi, 2016; Kofler; Kiechl; Helbok, 2020; Wilf-Yarkoni et al.,,
2020). Em alguns casos, também houve realce leptomeningeo
(Mahmoud et al,, 2022; Obelieniené et al.,, 2017, Roskal-Watek et al,,
2021; Zahid et al., 2025).

4.1.6. Abordagem Terapéutica e Desfechos



O tratamento de primeira linha na maioria dos estudos foi
pulsoterapia com IVMP, em geral associada a IVIG. Para manutencao
ou casos refratarios, usaram-se imunossupressores poupadores de
corticoide (azatioprina, micofenolato de mofetila e metotrexato) e,
Nnos quadros mais graves ou recidivantes, ciclofosfamida e
rituximabe (Grygiel-Gorniak et al,, 2025; Mahmoud et al.,, 2022; Wilf-
Yarkoni et al, 2020). Na coorte de Fuchs et al. (2025), 25% dos
pacientes melhoraram o campo visual durante o seguimento e 15%
pioraram, sem casos graves ao final do acompanhamento. Em geral,
O tratamento se associou a estabilizacao clinica e a prevencao de
novas oclusdes, mas os defeitos de campo visual ja estabelecidos
reverteram pouco. Garcia-Basterra et al. (2018) documentaram
recidiva tardia, mesmo apds dez anos de remissao completa, o que

reforca a necessidade de seguimento oftalmoldgico prolongado.

4.2. Discussao

4.2.1. Os Achados Oftalmolégicos Como Possivel Marcador

Precoce da Doenca

Nos estudos incluidos, a oclusao arterial retiniana apareceu em 21
das 23 fontes independentes com dados oftalmoldgicos primarios
(Entezari; Karimi; Feizi, 2016; Garcia-Basterra et al., 2018; Hokazono et
al., 2024; Obelieniené et al.,, 2017; Sikorska; Wozniak; Dzaman, 2023), o
gue a torna o achado oftalmolégico mais consistente da sindrome.
Em varios relatos, a alteragcao retiniana veio antes ou junto da
encefalopatia e da perda auditiva e foi, as vezes, a primeira
manifestacao objetiva da doenca (Hokazono et al., 2024; Zahid et al,,

2025).



Vale notar que as alteragdes retinianas nem sempre causaram
sintomas visuais evidentes: quando periféricas, as oclusdes podem
passar despercebidas pelo paciente e permanecer subclinicas até
gue um exame dirigido as identifique (Barbero et al., 2022; Bose et
al.,, 2023). Esses dados sao compativeis com a hipotese de que a
retina seja um sitio acessivel para observar a atividade microvascular
da doenca, inclusive nos quadros com triade clinica incompleta, que
sao frequentes ao diagnostico (Grygiel-Gorniak et al., 2025). Porém,
como predominam relatos de caso, a precedéncia temporal descrita
vem de casos individuais, sujeitos a viés de selecao e de publicacao,
e nao permite estimar com que frequéncia a alteracao retiniana
antecede o0s demais componentes da triade, nem seu valor
preditivo. Os achados se alinham aos de uma revisao sistematica
recente, em nivel de paciente (Wilf-Yarkoni et al, 2024): entre 250
casos com angiofluoresceinografia, a oclusao de ramo da artéria
retiniana foi encontrada em 87,6%, e a HPA em 72,1% dos 122 casos
em qgue foi avaliada; a triade completa estava presente em 35,7% no
inicio, e apenas 6% referiam sintomas oculares, o que reforca que o
acometimento retiniano é frequentemente subclinico. A frequéncia
menor de HPA nesta analise (39,1%) provavelmente reflete a unidade
de analise (estudo, e nao paciente) e a realizacao desigual da

angiofluoresceinografia entre os estudos.

4.2.2. Papel da Angiofluoresceinografia no Diagnéstico

A angiofluoresceinografia (AF) fol o exame mais usado entre os
estudos incluidos. Ela identificou as oclusdes arteriais e também a
HPA, indicativa de atividade endotelial inflamatdria mesmo sem
oclusao estabelecida (Bose et al, 2023; Fuchs et al, 2025; Kofler;
Kiechl; Helbok, 2020; Wilf-Yarkoni et al., 2020).



Em um relato, exames seriados mostraram reperfusao de
segmentos antes ocluidos seguida do surgimento de novas lesdes, o
gue sugere sua utilidade tanto no diagndstico quanto no

monitoramento da atividade da doenca (Roskal-Watek et al., 2021).

O caso de Blauciak, Bladowska e Paradowski (2019), em que nao
houve investigacao oftalmoldgica dirigida, ilustra o risco de
subestimar o acometimento retiniano subclinico quando a AF nao
faz parte da investigacao de rotina. Roskal-Watek et al. (2022)
recomendam incorpora-la mesmo na auséncia de sintomas visuais
evidentes. Nenhum dos estudos incluidos, no entanto, foi
desenhado para calcular sensibilidade, especificidade ou acuracia da
AF, de modo que a sua capacidade de deteccao precoce nao pbdde

ser quantificada.

4.2.3. Relacao Entre Achados Oftalmolégicos e

Neurorradiolégicos

Os estudos incluidos descrevem coexisténcia e plausibilidade
fisiopatoldgica entre os achados retinianos e as alteracdes
caracteristicas da neuroimagem, sem analise estatistica formal de
correlacao. As lesdes em “bola de neve” ou “colar de pérolas” na
porcao central do corpo caloso aparecem em praticamente todos os
relatos que incluiram ressonancia magnética (Blauciak; Bladowska;
Paradowski, 2019; Kefi et al., 2017; Ben David et al., 2017; Entezari;
Karimi; Feizi, 2016; Kofler; Kiechl; Helbok, 2020). Elas afetam um
territério vascular de calibre semelhante ao das arteriolas retinianas,

O que sugere um processo endoteliopatico comum.

Em alguns casos, a atividade retiniana a angiofluoresceinografia

acompanhou a evolucdao das lesdes encefalicas, e ambas



melhoraram parcialmente apds a imunossupressao (Algahtani et al,,
2018; Kefi et al., 2017). Esses achados sao compativeis com a ideia de
gue a retina possa servir como sitio acessivel para avaliar a
microangiopatia sistémica, mas nao autorizam, com os dados
disponiveis, inferir a atividade da doenca no sistema nervoso central
a partir do exame retiniano nem dispensar a neuroimagem de

seguimento.

4.2.4. Implicacoes Clinicas do Diagnéstico Oftalmolégico Precoce

Em varios estudos incluidos, o paciente procurou primeiro a
oftalmologia por perda visual subita, e foi isso que desencadeou a
investigacao multidisciplinar (Barbero et al., 2022; Hokazono et al,,
2024). Esse padrao sugere que o oftalmologista muitas vezes esta
em posicao privilegiada para levantar a suspeita diagnodstica,
sobretudo diante de pacientes jovens com oclusao arterial retiniana
atipica e sem fatores de risco cardiovascular evidentes (Papasavvas;

Teuchner; Herbort, 2020).

Alguns relatos descrevem que o reconhecimento do padrao
oftalmoldgico tipico permitiu encaminhar oportunamente o
paciente para avaliacdao neuroldgica e audioldégica e encurtar o
intervalo até o tratamento imunossupressor (Algahtani et al., 2018;
Mahmoud et al, 2022). Por outro lado, quando a avaliacao
oftalmoldgica foi negligenciada ou tardia, houve diagnosticos
alternativos equivocados, principalmente esclerose multipla, antes
da confirmacao da Sindrome de Susac (Algahtani et al., 2018; Roskal-
Watek et al.,, 2021; Santos et al, 2017). Trata-se de observacdes de
casos isolados, que nao permitem afirmar que o diagndstico

oftalmoldgico precoce, por si so, melhore os desfechos.



4.2.5. Tratamento e Desfechos Visuais

O tratamento de primeira linha na maioria dos estudos foi
corticoterapia sistémica em altas doses, em geral associada a
imunoglobulina intravenosa (IVIG), com escalonamento para
iImunossupressores poupadores de corticoide e, Nos casos mMais
graves ou refratarios, ciclofosfamida e rituximabe (Grygiel-Gorniak et
al., 2025; Mahmoud et al., 2022; Rennebohm et al., 2020; Wilf-Yarkoni
et al,, 2020; Zahid et al.,, 2025).

Em geral, a resposta ao tratamento foi mais clara na prevencao de
novas oclusdes e na estabilizacao do quadro do que na reversao do
dano retiniano ja instalado: os defeitos de campo visual decorrentes
de infartos retinianos prévios tenderam a ser permanentes, mesmo
com bom controle da atividade inflamatdria (Entezari; Karimi; Feizi,

2016; Garcia-Basterra et al., 2018).

Garcia-Basterra et al. (2018) relataram recidiva apds dez anos de
remissao completa, o que reforca a necessidade de seguimento
oftalmoldégico prolongado mesmo apds aparente resolucao do
quadro. Mais de um estudo também associou as recidivas a reducao
precoce ou insuficiente da dose de corticoide (Grygiel-Gorniak et al,,
2025; Kefi et al., 2017), o que sugere que o desmame deva ser gradual

e individualizado.

4.2.6. Limitacoes da Literatura e Desta Revisao

A revisao mostrou limitacdes importantes na literatura disponivel.
Predominam relatos de caso e peqguenas séries (nivel de evidéncia
IV-V), e sO trés estudos sao coortes ou séries com mais de dez
pacientes (Bose et al, 2023; Fuchs et al, 2025; Wilf-Yarkoni et al,,

2020), o que compromete a generalizacao dos achados. Nao ha



padronizacao dos exames oftalmologicos: alguns estudos usaram
Tomografia de Coeréncia Optica (OCT) e angiografia por OCT (Bose
et al, 2023; Sikorska; Wozniak; Dzaman, 2023), outros se limitaram a
fundoscopia isolada, e um deles nem realizou avaliacao
oftalmolodgica dirigida (Blauciak; Bladowska; Paradowski, 2019). Isso
sugere possivel subnotificacao de achados subclinicos em boa parte

da literatura.

A natureza predominantemente retrospectiva dos estudos e o
provavel viés de publicacao, com tendéncia a relatar casos atipicos
ou graves, limitam a extrapolacao para todos os pacientes. Como
limitacdes da propria revisao, destacam-se a busca em trés bases
com uma unica estratégia, a quantificacao com unidade de analise
no estudo (e nao no paciente), a partir de dados extraidos sem
instrumento padronizado, e a possibilidade de sobreposicao de
casos entre publicacdes. A maior parte da evidéncia incluida é
composta por relatos de caso, delineamento de menor nivel
hierarquico, e a avaliacao do risco de viés foi feita com pontos de
corte definidos pelos autores, ja que o JBI nao os estabelece. As
lacunas mais comuns (dose e duragcao do tratamento, seguimento e
eventos adversos) limitam conclusdes sobre eficacia terapéutica e
desfechos a longo prazo. Em contrapartida, as caracteristicas do
paciente e a apresentacao clinica (Q1 e Q3) foram bem descritas em
18 dos 19 relatos de caso. Os resultados devem, portanto, ser
interpretados como descritivos e hipotéticos, € nao como
confirmatorios. Sao necessarios estudos prospectivos multicéntricos

com protocolo oftalmoldgico padronizado.

5. CONCLUSAO/CONSIDERAGOES FINAIS



Os achados oftalmologicos, em especial a oclusao de ramo da artéria
retiniana e a hiperfluorescéncia da parede arteriolar a
angiofluoresceinografia, contribuem para a suspeicao precoce da
Sindrome de Susac, inclusive em pacientes sem a triade clinica
completa. O objetivo de avaliar o papel desses achados foi atingido,
mas a evidéncia disponivel é de baixa qualidade e impede estimar

sensibilidade, especificidade e acuracia diagnostica.

A avaliacao oftalmologica com  angiofluoresceinografia é
recomendavel diante de oclusao arterial retiniana em paciente
jovem e de apresentacdes atipicas, pois favorece o encaminhamento
oportuno para investigacao neurolégica e audioldogica. Os estudos
descrevem estabilizacao com IMUNOSsSUPressao, mas a
heterogeneidade dos delineamentos impede estabelecer relacao
causal entre diagndstico precoce e melhora visual, e as lesdes

iIsQUémicas ja estabelecidas deixam déficits persistentes.

Estudos prospectivos e multicéntricos, com protocolo oftalmoldgico
padronizado e seguimento longitudinal, sao necessarios para
esclarecer o desempenho diagnoéstico dos exames retinianos e
orientar o acompanhamento oftalmoldgico. Esta revisao tem
limitacdes, entre elas o predominio de relatos de caso, a
heterogeneidade metodoldgica, a auséncia de registro prévio do

protocolo e a possivel sobreposicao de casos entre publicacdes.
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