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Visual Snow: A Puzzling Syndrome

Neve Visual: Uma Sindrome Intrigante
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RESUMO

A sindrome de neve visual caracteriza-se pela presenca continua de uma perturbacdo visual, descrita como a
percecao de pontos dindmicos, em todo o campo visual, aliada a pelo menos dois outros sintomas que incluem
palinopsia, fendmenos entdpticos realcados, fotofobia e nictalopia. A enxaqueca e os acufenos sao as suas
comorbilidades mais prevalentes. Relatamos o caso de um doente de 51 anos, com sindrome de neve visual de
inicio recente com fendmenos entdpticos realcados, fotofobia e nictalopia. O doente j& sofria de enxaqueca sem
aura, acufenos e episddios esporadicos de vertigem, tendo desenvolvido a presente sindrome na sequéncia de
um episodio inaugural de aura visual. Relatava ainda fotopsia espoletada pela movimentacao cefélica. A terapéu-
tica com lamotrigina melhorou parcialmente os sintomas. Discute-se o caso com base na literatura atual, com o
intuito de chamar a atencdo para esta sindrome ainda pouco conhecida e muitas vezes interpretada como um
quadro ndo organico.

PALAVRAS-CHAVE: Enxaqueca com Aura; Fotofobia; Perturbacdes da Enxaqueca; Perturbacdes da Visdo

ABSTRACT

Visual snow syndrome is characterized by the continuous presence of a visual disturbance, described as dyna-
mic dots throughout the visual field, combined with at least two other symptoms, including palinopsia, enhanced
entoptic phenomena, photophobia and nyctalopia. Migraine and tinnitus are the most prevalent comorbidities.
We report the case of a 51-year-old patient with a recent onset of visual snow syndrome with enhanced entop-
tic phenomena, photophobia and nyctalopia. The patient had a history of migraine without aura, tinnitus and
sporadic episodes of vertigo, and developed visual snow following episodes of visual aura. He also reported
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photopsia triggered by head movements. Lamotrigine therapy partially improved symptoms. Considering the
extant literature, this case is discussed to draw attention to this recently described syndrome that is often mi-

sinterpreted as a non-organic disorder.

KEYWORDS: Migraine Disorders; Migraine with Aura; Photophobia; Vision Disorders

INTRODUCAO

A sindrome de neve visual (SNV) é uma entidade des-
crita recentemente que se caracteriza pela presenca
continua de fendmenos visuais positivos e dindmicos,
percecionados em todo o campo visual, que sdo com-
parados a “estdtica de uma televisao’, “linhas de for-
migas” ou “neve”. Para além deste sintoma cardinal, a

sindrome associa-se pelo menos a dois outros sinto-
mas visuais entre os seguintes: palinopsia (persisténcia
da imagem, sob a forma de pds-imagens ou rastros de
objetos em movimento), fendmenos entépticos realca-
dos (corpos flutuantes, realce entdptico ao olhar para
o céu), fotofobia e nictalopia (visdo noturna prejudica-
da) (Fig. 1). A coexisténcia de acufenos, perturbacio

FIGURA 1. llustracoes realizadas por trés doentes para demonstrar “neve visual” (pequenos pontos dindmicos em todo o campo visual) no
escuro (A), durante o dia (B), corpos flutuantes (C), palinopsia (rasto de objetos em movimento) em (D), fenémeno entéptico do campo azul

(E) e palinopsia (pos-imagem persistente) em (F).

Traduzido, com a devida permissdo: Schankin CJ, et al. 'Visual snow' - a disorder distinct from persistent migraine aura. Brain. 2014; 137:1419-28. doi: 10.1093/

brain/awu050.*
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vestibular, dificuldade de concentracdo, ansiedade ou
depressdo sdo frequentemente descritos na literatura,
nao constituindo, no entanto, critérios de diagndstico.?

Esta sindrome foi descrita pela primeira vez em 1995°
em varios doentes com enxaqueca, sendo entdo con-
siderada uma variante da aura da enxaqueca, doenca a
que ficou inicialmente associada.

Embora a SNV fosse frequentemente descrita como
uma entidade rara, um estudo realizado numa amostra
representativa da populacdo britanica, através de um
questionario online, registou que 2,2% dos participan-
tes cumpria critérios de diagnoéstico.* Em Portugal, foi
estudada a prevaléncia do sintoma de neve visual iso-
ladamente, concluindo que 6%-20% da amostra estu-
dada reportava o sintoma 80%-100% do tempo.®

Apesar dos sintomas da SNV poderem ser muito debi-
litantes, com impacto significativo na vida dos doentes,
eles tendem a ser desvalorizados, com frequente in-
compreensao das queixas. Esta desvalorizacao resulta
em parte do desconhecimento da sindrome e do facto
das investigacdes oftalmoldgicas e imagiolégicas serem
normais, levantando a consideracao de uma possivel
etiologia funcional. De facto, a definicao da SNV foi in-
cluida no apéndice da International Classification of Hea-
dache Disorders (ICHD-3) de 2018 (Tabela 1),° tentando
colmatar a dificuldade de diagndstico que os clinicos
enfrentam ao contactarem com doentes que relatam
sintomas de neve visual. Outro fator de confusao re-
sulta do facto de a SNV ser mais prevalente, e mais
grave, em individuos com diagndstico de enxaqueca o
que resultou, muitas vezes, na atribuicdo dos sintomas
de SNV a uma aura persistente de enxaqueca.’

No entanto, a literatura mais recente confirma o facto
de a SNV ser uma entidade distinta de aura persisten-
te,! visto ter uma semiologia estereotipada diferente
da aura visual e por também ocorrer em doentes sem
enxaqueca. Adicionalmente, a identificacdo nesta sin-
drome de uma disfuncao focal da via visual, com hi-
permetabolismo do giro lingual direito’ fundamentou a
sua base organica, dando crédito as queixas subjetivas
dos doentes.

Nao obstante as recentes descobertas, a fisiopatologia
da SNV permanece pouco conhecida, postulando-se
a hipotese de estar associada a uma hiperexcitabilida-
de do coértex visual e a disfuncao do processamento
visual de ordem superior.? Por estas razdes, torna-se
essencial alertar os profissionais de salde para a exis-
téncia desta entidade, que foi, até recentemente, alvo
de pouca atencao por parte da comunidade cientifica.
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TABELA 1. Critérios de Diagnéstico de Sindrome de
Neve Visual

A. Pontos brilhantes, continuos e dindmicos através de
todo o campo visual! e persistindo por > 3 meses
B. Sintomas visuais adicionais de pelo menos dois dos
quatro tipos seguintes:
1. Palinopsia?
2. Fenomeno entopico realcado®

3. Fotofobia

4. Perturbacao da visao noturna (nictalopia)

C. Sintomas nao consistentes com aura visual tipica da
enxaqueca*

D. Ndo melhor explicada por outro diagndstico.”

Notas:

1. Os doentes comparam a neve visual a televisdo estéatica (“nevoeiro tele-
visivo”). Os pontos sdo geralmente pretos ou cinzentos sobre um fundo
branco e cinzentos ou brancos num fundo preto, mas também sao relata-
dos pontos transparentes, pontos brancos cintilantes e pontos coloridos.

. Palinopsia pode ser pés-imagens visuais e/ou rastos de objetos em mo-
vimento. A pés-imagem visual é diferente da pos-imagem retiniana que
ocorre s6 apoés o fitar de uma imagem de alto-contraste e é em cor com-
plementar.

. Estes fendmenos, provenientes da estrutura do préprio sistema visual,
incluindo excessivas imagens flutuantes de ambos os olhos, excessivo
fendmeno entdpico de campo azul (incontaveis pequenos pontos pretos/
brancos/cinzentos ou anéis disparando sobre o campo visual de ambos
os olhos quando no olhar para superficies brilhantes homogéneas tais
como o céu azul), iluminacao espontanea do olho (ondas coloridas ou
nuvens notadas quando se fecham os olhos no escuro) e fotopsias es-
pontaneas (flashes brilhantes de luz).

4. Como o descrito em ICHD-3 1.2.1 Enxaqueca com aura tipica.

Testes oftalmoldgicos normais (Acuidade visual corrigida, fundoscopia

com dilatacdo pupilar, exame do campo visual e eletrorretinografia) e au-

séncia de ingestdo de drogas psicotropicas.

Adaptada com permissao, de ICHD-3 2018

CASO CLINICO

Homem de 51 anos, de raca caucasiana, sofria de en-
xaqueca sem aura “desde que se lembra”, apresentan-
do-se pela primeira vez em consulta apds um episédio
inaugural de aura visual caracterizada por uma fortifi-
cacao visual, com marcha no hemicampo visual direito
que durara quase uma hora, tendo sido precedida por
uma crise de enxaqueca nos dias anteriores, mas ndo
apos o episdédio. O exame neuroldgico era normal, tal
como uma ressonancia magnética cranio-encefélica
(RM-CE), entretanto realizada, e dada a natureza espo-
radica e imprevisivel dos episddios ndo foi introduzida
terapéutica preventiva. Apos 2 anos sem intercorrén-
cias relevantes, recorre novamente a consulta, desta
vez, apoés inicio de novos sintomas visuais binoculares,
persistentes, que se agravam com o cansaco e falta de
sono. Em primeiro lugar, queixa-se de fendmenos de
fotopsia que surgem na periferia do campo visual, de-
sencadeados por movimentos cefdlicos bruscos, que
permanecem menos que um segundo. Refere também
ver pontos negros constantes, tipo “estatica’, que fo-
ram acompanhados, durante a primeira semana, por
fosfenos policromaticos, em todo o campo visual, mes-
mo apos fechar os olhos. Relata realce de fendmenos
entépticos, como miodesodpsias, do tipo “corpos flu-
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tuantes”, que sdo exacerbados ao fixar um ponto ao
longe ou em céu azul. Para além disso, reporta tam-
bém fotofobia e nictalopia. Finalmente, menciona um
segundo episddio de aura, semelhante ao primeiro,
duas semanas apdés o inicio das queixas de neve visual.
Este durou 90 minutos e foi seguido da sua crise tipica
de cefaleia tipo enxaqueca. O doente nega anteceden-
tes de patologia ocular, traumatismo craniano ou da
orbita e fatores de risco cardiovascular.

Como ja foi mencionado, o doente tem antecedentes
pessoais de enxaqueca sem aura, que ocorre mensal-
mente, talvez desde a infancia (sendo dificil precisar
o inicio) e é descrita como episddios de dor cefdlica
pulsatil, severa, de localizacido frontal e retro-orbitéria,
bilateral, que duram 24 horas, associados a fonofobia
e aliviados por 1000 mg de 4cido acetilsalicilico e pelo
sono. Para além disso, reporta um acufeno continuo
pulsatil e bilateral ndo lateralizado e episddios espo-
radicos de vertigem, hd mais de 20 anos. Nesse con-
texto, foi medicado com beta-histina, sem qualquer
eficacia, e avaliado em ORL, sendo excluida doenca de
Meniére. Para além disso, relata antecedentes de an-
siedade e problemas de concentracdo. Reporta ainda,
nos antecedentes familiares, a presenca de enxaqueca
sem aura do lado paterno.

O exame neuroldgico incluindo a acuidade visual, os
campos visuais por confrontacdo e a fundoscopia
eram normais.

Neste contexto, realizam-se RM-CE, tomografia de
coeréncia optica (OCT), rotinas extensas e exame of-
talmologico, que se revelam normais.

Dado o incomodo e persisténcia das queixas visuais foi
iniciada terapéutica com lamotrigina 25 mg Q.D., & noi-
te, com discreta melhoria, posteriormente aumentada,
para 50 mg a noite e 25 mg de manha, diariamente.
Nesse contexto, é também introduzido naproxeno 500
mg em SOS para os episddios de crise de enxaqueca.

O doente tolera bem a medicacéo, ndo voltando a ter
episddios de aura e relatando uma melhoria da fre-
quéncia e da duracio das crises de enxaqueca. Refere
melhoria dos sintomas visuais anteriormente referidos,
em particular, dos fendmenos entopticos, fotofobia e
nictalopia. Apesar disso, apenas refere melhoria parcial
guanto aos pontos constantes, tipo “estatica”.

DISCUSSAO

O caso descrito é particularmente representativo da
SNV, porque ilustra extensivamente a semiologia e as
comorbilidades que mais tém sido associados a esta
entidade. Assim, a combinacdo de neve visual, realce

de fendmenos entdpticos, fotofobia, nictalopia e pa-
linopsia constituem o quadro clédssico da SNV como
definido pela ICHD-3.¢ Destes cinco sintomas, o doen-
te apresentado refere os quatro primeiros. Para além
disso, realca-se a apresentacao menos habitual da fo-
topsia, desencadeada por movimentos bruscos da ca-
beca. Adicionalmente, o doente apresenta também a
triade de SNV, acufenos e enxaqueca que a literatura
atual tem associado através de vérios estudos.?® Res-
salta-se o facto de o doente ter iniciado estas queixas
visuais numa idade tardia da vida, altura em que ndo é
habitual o inicio de enxaqueca, podendo enquadrar-se
na sindrome de late life visual aura,” sindrome que nao
parece ser muito diferente da aura de inicio precoce.'©
Esse inicio tardio e os fendmenos menos tipicos justi-
ficam, contudo, a avaliagdo através de exames comple-
mentares de diagndstico.

Apds serem descobertas diferencas na clinica e exa-
mes imagioldgicos entre a aura persistente e a SNV,
esta Ultima foi sendo gradualmente encarada como
uma entidade independente.’” Sem colocar isso em
causa, atualmente, existe um esforco para harmonizar
a referida distincdo com a prevaléncia aumentada de
enxaqueca, alcancando 60%, entre pessoas com SNV.8
Sabe-se que a enxaqueca é uma doenca caracteri-
zada por um aumento da excitabilidade cortical, baixo
limiar sensorial e defeito de habituacdo. O aumento da
excitabilidade verifica-se tanto durante a crise como
no periodo interictal e tem flutuacdes ciclicas, sendo
méaxima antes das crises de enxaqueca. Esta evidén-
cia tem sido demostrada através de estudos neurofi-
siolégicos (potenciais evocados desencadeados por
eventos), estimulacdo magnética transcraniana e estu-
dos de neuroimagem. Assim, em 2021, Klein e Schan-
kin colocaram a hipodtese desse baixo limiar sensorial
constituir um fator de risco para outras disfuncoes de
processamento sensorial, quer visual (SNV), auditivo
(acufeno), vestibular (tontura postural perceptual per-
sistente) ou dlgico (fibromialgia).t**? De facto, as pes-
soas com enxaqueca desencadeiam mais facilmente
fotopsias apds estimulacdo magnética transcraniana
que os doentes sem enxaqueca,*®* comprovando hipe-
rexcitabilidade cortical.

Por sua vez, Puledda et al demonstraram, através de
BOLD ressonancia magnética funcional (fMRI), que
sintomas de neve visual estdo associados a menor ati-
vacdo do cortex insular anterior.* Visto esta regido ser
crucial para a selecdo da informacao relevante entre
0s inlmeros estimulos recebidos, foi especulado que
a disfuncdo da insula anterior resultaria na percecédo
de estimulos normalmente considerados irrelevantes.?
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No entanto, € necessaria mais investigacdo para ir
além das pistas clinicas, epidemioldgicas e imagiolégi-
cas até agora obtidas.

Quanto a terapéutica, ainda se procura um farmaco
que resulte, consistentemente, na remissdo completa
dos sintomas. Apesar de ainda ndo terem sido reali-
zados estudos aleatorizados quanto ao tratamento da
SNV, a literatura demostra alguma evidéncia quanto
ao uso de lamotrigina,*> que foi iniciada para controlo
sintomatico no caso apresentado. No entanto, outras
opcoes terapéuticas, como verapamil, acetazolamida e
topiramato, foram também estudadas e demostraram
algum beneficio.’> Em conclusdo, é essencial informar
os profissionais de salde sobre a SNV para evitar atri-
buicao a etiologia funcional ou aura persistente. Des-
tarte, é possivel assegurar o reconhecimento e valida-
cdo das queixas do doente, averiguando a coexisténcia
de acufenos e enxaqueca. Finalmente, a instituicao de
critérios pela ICHD-3¢ facilita o diagnostico, o que seré
essencial para futura investigacao relativa a SNV.
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