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Resumen

La nieve visual (Visual snow) es una condicion neuro-
logica de la vision actualmente poco reconocida y por
lo tanto, subdiagnosticada o erréneamente cataloga-
da. Desde su primer reporte en 1995, el conocimien-
to de esta entidad fue creciendo considerablemente
y varios autores definieron y redefinieron criterios
diagndsticos. Sin embargo, aun hoy este fendmeno vi-
sual, su fuerte asociacion con otros signos y sintomas
—visual snow syndrome (VSS) o sindrome de la nieve
visual— y las comorbilidades informadas no son del
todo conocidas por la comunidad oftalmoldgica.

Los pacientes con visual snow manifiestan alteracio-
nes visuales positivas y permanentes descriptas por
la mayoria de ellos como puntos mindsculos y cen-
tellantes que ocupan la totalidad del campo visual,
generalmente continuos y que pueden persistir por
aflos. Su alta tasa de asociacién con sintomas neuro-
légicos como migraia, tinitus, palinopsia, fenémenos
entopticos, fotofobia y nictalopia, dificultan atin mas
su reconocimiento y abren un abanico de posibilida-
des diagndsticas, entre las cuales el aura visual migra-
flosa y las patologias psicogeno-psiquiatricas son su
mayor desafio.

Palabras clave: visual snow, visual snow syndrome,
fendmenos visuales persistentes, aura visual, migra-
fia, fendmenos entopticos.

Visual snow syndrome: what
ophthalmologists should know

Abstract

Al Dr. Gordon T. Plant, del Moorfields Eye Hospital y The
National Hospital for Neurology and Neurosurgery, de
Londres, por introducirme en el tema.

Visual snow is a neurological visual condition that
is currently poorly recognized, and therefore, un-
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derdiagnosed or misclassified. Ever since its first
report in 1995, knowledge of this entity has been
growing considerably and several authors have de-
fined and redefined diagnostic criteria. However,
even today, this visual phenomenon, its strong as-
sociation with other signs and symptoms —visual
snow syndrome (VSS)— and reported comorbid-
ities are not fully known by the ophthalmologic
community. Patients with visual snow have posi-
tive and permanent visual disturbances described
by most of them as tiny flickering dots in the entire
visual field that are generally continuous and may
persist for years. Its high rate of association with
neurologic symptoms such as migraine, tinnitus,
palinopsia, entoptic phenomena, photophobia and
nyctalopia makes its identification even more dif-
ficult, thereby opening a wide range of diagnostic
possibilities, among which migraine visual aura
and psychogenic psychiatric disorders, are the
main challenge.

Keywords: visual snow, visual snow syndrome,
persistent visual phenomena, visual aura, mi-
graine, entoptic phenomena.

Sindrome da neve visual: 0 que os
oftalmologistas precisam saber

Resumo

A neve visual (visual snow) é uma condigéo visual
neuroldgica nao reconhecida atualmente e, por-
tanto, subdiagnosticada ou mal classificada. Desde
seu primeiro relato, em 1995, o conhecimento des-
sa entidade cresceu consideravelmente e diversos
autores definiram e redefiniram critérios diagnos-
ticos. No entanto, ainda hoje esse fendmeno visual,
sua forte associacdo com outros sinais e sintomas
—sindrome da neve visual (VSS)— e as comor-
bidades relatadas ndo sao totalmente conhecidos
pela comunidade oftalmoldgica.

Pacientes com neve visual apresentam alteragdes
visuais positivas e permanentes, descritas pela
maioria deles como pequenas manchas e lampe-
jos que ocupam todo o campo visual, geralmente
continuas e que podem persistir por anos. Seu alto
indice de associagdo com sintomas neuroldgicos
como enxaqueca, zumbido, palinopsia, fendmenos
entdpticos, fotofobia e nictalopia, tornam seu reco-

nhecimento ainda mais dificil e abrem um leque de
possibilidades diagnoésticas, entre as quais a aura
visual de enxaqueca e patologias psicogénico psi-
quiatricas sdo seu maior desafio.

Palavras chave: neve visual, sindrome da neve vi-
sual, fendmenos visuais persistentes, aura visual,
enxaqueca, fendmenos entdpticos.

Introduccion

Visual snow (VS) es una alteracion visual per-
manente descripta como puntos minusculos y
centellantes que ocupan la totalidad del campo
visual'. Este fendmeno visual positivo ha sido
comparado con la “pixelacion” o la “estatica”
vista en un televisor analégico mal sintonizado.
Los sintomas son continuos y pueden persistir
por anos.

Tradicionalmente y debido a su alta inciden-
cia en pacientes con migrafa, se lo identificaba
como parte de los trastornos visuales del aura
migrafiosa’.

Actualmente esta alteracion visual es consi-
derada como una entidad unica que puede evi-
denciarse aislada o como el sintoma cardinal que
define al visual snow syndrome (VSS), que puede
incluir ademas palinopsia, fotofobia, fenomenos
entdpticos, nictalopia y tinitus®.

Esta alteracion visual generalmente se cataloga
erroneamente como psicogénica —en perjuicio
de los pacientes—, muchos de los cuales pre-
sentan una calidad de vida considerablemente
alterada.

Mediante revision de la literatura, el propdsito
de este trabajo es informar a la comunidad oftal-
moldgica acerca de este fendmeno visual positivo
y prolongado, poco reconocido por neurélogos,
oftalmdlogos e incluso neurooftalmalogos.

Se realiz6 una busqueda electronica en PubMed
(actualizada a 1 de diciembre de 2020) utilizando
como principales palabras clave: visual snow,
visual snow syndrome, persistent visual pheno-
mena y migraine visual aura. De forma secunda-
ria, se utilizaron otros términos asociados como:
palinopsia, tinnitus, entoptic phenomena 'y migra-
ine. A continuacion se presentaran los hallazgos
principales, estructurados acorde con diferentes
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tematicas asociadas para luego realizar una dis-
cusion y extraer las conclusiones del tema.

Hallazgos principales
Se describen en seis bloques:

1. Primeros informes y redefiniciones actuales

En 1995, Liu y colaboradores fueron los prime-
ros en identificar en 10 pacientes con migraia,
un fenémeno visual positivo y prolongado con
caracteristicas similares en cuanto a su simpli-
cidad, calidad y compromiso de la totalidad del
campo visual.

Todos los pacientes describieron pequenas
particulas difusas, como la estatica de la TV,
nieve, lineas de hormigas y puntos, o lluvia, con
una duracién de meses o incluso afos. Algunos
de los pacientes definieron este cuadro como
molesto o emocionalmente incapacitante, aun
sin interferir con la funcién visual. Los pacien-
tes se dividieron en tres grupos con relacién al
fenomeno visual y la migrafia. Grupo 1: defini-
tivamente asociado con migrafia; pacientes con
aura visual y cefalea seguido de fendmeno visual
persistente (3 pacientes). Grupo 2: probablemente
secundario a migrafia; pacientes con historia de
migrafia con aura, sin clara relacién temporal
entre el comienzo del fendmeno visual positivo
y la migrafa (2 pacientes). Grupo 3: fenémenos
visuales positivos persistentes posiblemente como
equivalente migrafoso; paciente con historia
sugestiva de migrafa pero sin asociacion entre
el fenémeno visual y el desarrollo de la cefalea.

Siete de los 10 pacientes presentaron ademas la
tipica aura visual migrafnosa previo al desarrollo
de este fenémeno visual constante.

Liu lo caratulé como una alteracién visual posi-
tiva y mas duradera que el aura visual migra-
fosa clasica, no encajando en la clasificacion de
“infarto migrafioso’, término propuesto por la
Sociedad Internacional de Migrafa para aquellos
fendmenos visuales con una duraciéon mayor a
sesenta minutos pero menor de 7 dias.

El examen oftalmolégico, que incluyd cam-
pimetria, neuroimagenes y EEG, no evidencié
alteraciones ni focos epileptogenos.

Los autores especularon con la teoria de des-
cargas corticales espontaneas por probable dis-
funcién del sistema inhibitorio y modular de las
neuronas del cuerpo geniculado lateral o corteza
visual, resultando en alucinaciones visuales, como
posible causa de esta afeccion.

En 2013, Simpson y colaboradores presentaron
un caso de una nifia de 12 afios con anteceden-
tes de migrana desde los siete, que al despertar
un dia manifest6 una alteracién visual similar a
las descriptas anteriormente como VS con una
duracion de aproximadamente dos afios*.

Schankin y colaboradores estudiaron en 2014 y
en 2015 pacientes con sintomas compatibles con
VS para caracterizar el fenotipo®”. Casi todos los
enfermos tuvieron un sintoma visual adicional
(palinopsia, fendmenos entdpticos, fotofobia y
nictalopia). Encontraron una fuerte asociacién
con migrafa, aunque no avalaron la hipotesis de
que las crisis migrafosas o los episodios de aura
migrafiosa causen VS. No hallaron como causales
la ansiedad, la depresion o el consumo de drogas
ilicitas, y la mayoria de los pacientes presentaron
examen oftalmolédgico, campimetria y fondo de
ojos normales.

Definieron el término visual snow y lo cata-
logaron como una entidad real y Unica, clinica-
mente distinguible del aura migrafosa persis-
tente. Establecieron esta alteracidn visual como
sintoma determinante de un cuadro al que deno-
minaron visual snow syndromey propusieron cri-
terios diagndsticos (cuadro 1).

En 2018, la International Headache Society
incorpordé al VS en la tercera edicién de la “cla-
sificacion internacional de cefaleas” (ICHD-3)°y
dentro del apartado apéndice: complicaciones de
la migrana (A. 1.4.6), estableciendo los mismos
criterios diagndsticos propuestos por Schankin
y colaboradores?®.

El 5 de mayo de 2018 sellevé a cabo The visual
snow conference en la Universidad de California,
San Francisco, encabezada por el Dr. Peter
Goadsby, neurdlogo especialista en cefalea®. Los
disertantes coincidieron en que dicha alteracion
se asocia entre un 30% y un 60% con migrafa, y
que el 27% de los pacientes reporta ademas aura
visual migrafiosa. Evidenciaron la hiperexcitabili-
dad cortical con disritmia talamo-cortical, como



Oftalmologia Clinica y Experimental ¢ ISSN 1851-2658 * Volumen 14 « Ndmero 1+ Marzo 2021

Cuadro 1. Criterios para la definicion de visual snow syndrome®.

A) Visual snow: pequefios puntos, dindmicos y continuos vistos en la
totalidad del campo visual con duracién mayor a 3 meses.

Los puntos son generalmente negros/grises en un fondo blanco y
grises/blancos en un fondo negro; sin embargo, también pueden ser
transparentes, blancos brillantes o coloridos.

B) Presencia de al menos dos sintomas visuales adiciones de las
siguientes cuatro categorias:

1. Palinopsia: al menos una de las siguientes: pos-imégenes o
imégenes en movimiento.

2. Fendmenos entdpticos: al menos uno de los siguientes:
flotadores en ambos ojos, fendémenos entdpticos de campo
azul y fotopsias espontdneas (todos en forma excesiva).

3. Fotofobia.

4, Nictalopia.

() Que los sintomas no sean consistentes con el aura visual migrafiosa
tipica, como la define la Sociedad Internacional de Cefalea en la
(lasificacion internacional de Cefalea.

D) Que los sintomas no puedan ser explicados por otro desorden.
Examen oftalmoldgico normal (mejor agudeza visual corregida, fondo
de ojos dilatado, campo visual y electrorretinograma) no generado por la
ingesta previa de drogas psicotrdpicas.

los potenciales mecanismos para el desarrollo y
persistencia de los sintomas, y apoyaron la asocia-
cién con por lo menos dos de los cuatro criterios
establecidos por Schankin?®” e incorporados poco
antes por la Sociedad Internacional de Cefalea
(ICHD-3)’.

En enero de 2020, Puledda, Schankin y
Goadsky evaluaron pacientes con VS con el fin de
describir un fenotipo en comin’. Ademas, com-
pararon esta sintomatologia visual con la repor-
tada por pacientes con “trastorno perceptivo
persistente por alucindgenos” (HPPD, por sus
siglas en inglés). El estudio se realizé mediante
una autoevaluacion a partir de una encuesta web
con un total de mil cien casos.

Como se mencion6 en el congreso de 2018,
donde se revisd la evidencia cientifica existente,
no se han encontrado diferencias significativas en
cuanto a los sintomas descriptos por los pacien-
tes, la duracion, las posibles causales y las comor-
bilidades asociadas®.

2."Visual snow” y “visual snow syndrome”:

caracteristicas clinicas

VS se reporta en la literatura como una altera-
cién visual permanente descripta por los pacien-
tes como puntos minudsculos y centellantes que
ocupan la totalidad del campo visual. Esta sensa-
cion visual se compard con la estatica o pixelacion
que se puede observar en un televisor analdgico
mal sintonizado'?, con una duracion de meses e
incluso afios.

Puede afectar tanto a niflos como a adultos
y existen reportes que avalan el rango de edad
desde los siete hasta los 55 afios, con un prome-
dio de 29. No existe diferencia significativa en
cuanto a predileccién por sexo. Generalmente
comienza en la edad temprana y alrededor del
40% de los pacientes recuerda haber tenido la
alteracion desde que tienen uso de razén’.

El examen oftalmoldgico exhaustivo y los estu-
dios electrofisiologicos no han demostrado una
anormalidad en la retina ni en la via visual ante-
rior de estos pacientes®.

Schankin y Goadsby comunicaron la fuerte
asociacion de VS con las siguientes manifesta-
ciones clinicas y establecieron los criterios diag-
nosticos (cuadro 1) para definir el cuadro com-
pleto (VSS)*3:

a. Fenomenos entopticos: flotadores (81%),
fendmeno entoptico de campo azul (79%) y
fotopsias espontaneas (41-63%). La presencia
de estos fendmenos junto con VS sugieren una
falla en los mecanismos inhibitorios corticales
y subcorticales del sistema de filtrado que nor-
malmente previenen que los eventos visuales se
hagan conscientes.

b. Palinopsia (69%): consiste en la persistencia
de una imagen visual observada que tiene una
estructura definida y que deriva de un drea de
posprocesamiento de los hemisferios cerebrales
distales a la corteza visual primaria. La caracteris-
tica en comun es tanto la persistencia de la ima-
gen en el tiempo o la imposicién de una imagen
recién vista a una escena visual recién adquirida.
Gersztenkon y Lee definieron la complejidad del
sintoma y propusieron que refleja la persistencia
anormal de la memoria visual’.

c. Fotofobia (15%): puede definirse como el
dolor generado por el estimulo luminico que
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normalmente no es doloroso'’. Comtnmente
ocurre en la migrafa, en la cefalea tensional, en
la cefalea en racimo, en hemicranea continua y en
otras cefaleas trigeminales autondmicas. Setenta y
cuatro por ciento de los pacientes con VSS expe-
rimentan fotofobia, con o sin migrafa. Su fisio-
patologia no estd clara'.

d. Nictalopia (68%): existe alguna evidencia
que podria sugerir que la nictalopia se deba a
una alteracion en la interaccién entre conos y
bastones, reflejando posiblemente la falta de regu-
lacion a nivel visual central.

3. Fisiopatologia

En la actualidad, el aspecto de sus bases fisio-
patologicas no han sido completamente dilucida-
das, habiéndose postulado que podria deberse a
una alteracion del procesamiento mas que a una
patologia estructural. Multiples factores estan
potencialmente involucrados en el desarrollo de
VS incluyendo la hiperexcitabilidad de la corteza
visual y/o una alteracion en el proceso de proyec-
cion de la informacion hacia la corteza resultando
en una alteracién sensorial®. McKendrick y cola-
boradores identificaron un desbalance entre la
inhibicion y la excitabilidad de la corteza visual
en pacientes con VS, con un consistente aumento
espontaneo de la excitabilidad en la corteza visual
primaria®. En la migrafa los sintomas parecieran
generarse activamente dentro de la corteza cere-
bral', mientras que en el VS se podria deber a
una alteracion de la informacion aferente a nivel
cortical o subcortical®.

4. Comorbilidades

Se ha reportado a la migrafa y al tinitus como
dos condiciones fuertemente asociadas al VS'*
', Esto sugiere un posible mecanismo fisiopato-
légico en comun para las tres alteraciones. Esta
hipétesis esta sustentada por un estudio que
investiga el metabolismo cerebral en 17 pacien-
tes con VS, con el uso de 18F FDG-PET (tomo-
grafia por emision de positrones) y que evidencia
un hipermetabolismo del giro lingual derecho en
pacientes con VS. Esta area también esta com-
prometida en la fotofobia asociada a migrana'.

Puledday colaboradores confirman la presencia
de estas comorbilidades en una amplia muestra de

pacientes con VS y demuestran que ambas condi-
ciones estan asociadas a una peor presentacion en
cuanto a mas sintomas visuales adicionales. Esto
confirma la importancia clinica y fisiopatoldgica
de la interaccion entre migrafa, tinitus y V§'.

Migraiia: hasta hace muy poco, los fenéme-
nos visuales positivos no generados en la retina
se consideraban migranosos, estén asociados o
no a cefalea'. La diferenciaciéon suele ser muy
dificultosa debido al hecho de que comparten
algunas caracteristicas, pero sobre todo debido
a que los sintomas del VS se confunden frecuen-
temente con el aura visual migrafosa persistente.
Aproximadamente el 60% de los pacientes con VS
experimentan migrafa concomitantemente con
o sin aura visual. Puledda reporté menor aso-
ciacién de migrafia en pacientes con VS com-
parado con pacientes con VSS’. Las alteraciones
visuales migrafosas son clasicamente homoni-
mas y no suelen comprometer la totalidad del
campo visual, a diferencia de las generadas en
el VS, que son monoculares o difieren entre un
ojoy otro (fendmenos entdpticos). En la migrafia
los sintomas parecieran generarse activamente
en la corteza cerebral', mientras que en el VS
algunos autores postulan que el fenémeno estaria
relacionado con un mal funcionamiento del pro-
cesamiento/filtrado/supresion de la informacion
aferente a nivel cortical o subcortical.

Tinitus: Es un desorden comun en la poblacion
general, con una prevalencia del 5% al 25%'%. Los
pacientes con VS lo describen como continuo y
agudo. Pulleda y colaboradores reportaron tini-
tus en tres cuartos de los pacientes con VS, sugi-
riendo mds que una coincidencia entre ambas
condiciones’. Los autores coinciden en que VS
y el tinitus podrian representar dos diferentes
manifestaciones del mismo desorden, que es la
percepcion de un estimulo sensorial que no esta
presente o es sub-umbral. La disfuncién neuro-
bioldgica probablemente podria apuntar a un
mecanismo neuronal central. Por lo tanto, el tini-
tus no so6lo es mas frecuente en pacientes con VS
sino que también predice la severidad del cuadro.

5. Diagndsticos diferenciales
Los principales diagnosticos diferenciales
incluyen el aura visual migrafosa prolongada;
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las enfermedades psiquiatricas y el trastorno per-
ceptivo persistente por alucindgenos (HPPD, por
sus siglas en inglés)> 7%,

El aura visual migrafiosa es la causa mas comun
de disminucion transitoria de la visién binocular.
Tipicamente comienza con un pequefo escotoma
paracentral (negro o blanco) en porciones homo-
nimas del campo visual que va aumentando de
tamano hacia la periferia y esta rodeado de un
borde zigzagueante, luminoso y brillante. Suele
durar unos minutos y desaparecer gradualmente.
Es posible que el aura visual migrafosa se pro-
longue, denominandola “aura persistente sin
infarto”, definida como aquella que continda
permanente por una semana como minimo. Es
con esta tltima el mayor desafio diagnéstico entre
VS y aura visual migrafosa.

Las enfermedades psiquiatricas y el HPPD
son otros de los diagnoésticos diferenciales de
relevancia debido a la sintomatologia en comun
que incluye palinopsia, fotofobia, flotadores y
nictalopia’.

6. Tratamientos

Existen reportes de tratamientos médicos que
apuntan a modificar la neurotransmisién neuro-
quimica central. Hay evidencia de que el uso de
lamotrigina, inhibidor de los canales de calcio,
es efectivo en algunos pacientes. La acetazola-
mida también se utilizé en un pequefio numero
de pacientes con resultados aparentemente
alentadores® ..

Esta reportada la mejoria visual con el uso de
filtros de color en el espectro azul-amarillo modi-
ticando asi la disfuncion visual subjetiva®.

Discusion

La bibliografia analizada coincide en que visual
snow es una alteracion visual constante descripta
por la mayoria de los pacientes como puntos
minusculos y destellantes que ocupan la totali-
dad del campo visual. Puede afectar tanto a nifos
como a adultos y no existe predilecciéon por sexo.
Si bien en un primer momento fue catalogada
por Liuy colaboradores como un trastorno visual
positivo y persistente en pacientes con migrafa’,

Schankin y colaboradores la redefinieron como
un desorden tnico y la diferenciaron del aura
migrafiosa*>. No solo establecieron el término
VS, sino que propusieron criterios diagnosticos
para el VSS debido a la alta asociacion con otros
sintomas. Pulleda y colaboradores reportaron la
migrafia y al tinitus como sus comorbilidades a
partir de una gran muestra de pacientes con VS'.

En la busqueda de material bibliografico con
las palabras clave “alteraciones visuales persisten-
tes” se obtuvieron resultados de otras patologias
que deberan ser descartadas por parte del oftal-
mologo; como enfermedad vascular, retinopatia
pigmentaria, sindrome de puntos blancos evanes-
centes y retinopatia paraneoplasica, entre otras.

El trastorno perceptivo persistente por alu-
cinégenos (HPPD, por sus siglas en inglés) por
la ingesta de drogas alucindgenas es otro de los
diagndsticos diferenciales. Esta patologia estd
codificada en el DSM-V24 y se caracteriza por
una nueva percepcion de los sintomas genera-
dos durante la intoxicacién, una vez que cesa la
ingesta®.

Por lo tanto, es de crucial importancia descar-
tar otros trastornos que presenten simil sinto-
matologia y poder estudiar al paciente en forma
multidisciplinaria.

El abordaje del oftalmdlogo debera comenzar
primeramente con un exhaustivo interrogatorio
de los sintomas visuales del paciente (monocular,
binocular, diferencias entre uno ojo y el otro),
tiempo de evolucidn, signos y sintomas oculares y
generales acompanfantes, existencia de otras pato-
logias como migrafa, ingesta de medicamentos o
drogas ilicitas y eventuales tratamientos psiquia-
tricos. Se debera realizar un examen oftalmolé-
gico completo, fondo de ojos y campo visual com-
putarizado. La tomografia de coherencia dptica
(OCT) macular y papilar, las neuroimagenes y
los estudios neurofisiologicos oculares deberan
considerarse en los casos que se generan dificul-
tadas diagnosticas.

El examen oftalmolégico de los pacientes con
VS no se ve afectado por esta patologia; la sensi-
bilidad del campo visual computarizado esta con-
servada y la electrofisiologia ocular no demuestra
anormalidades en la retina o en la via visual ante-
rior. Las neuroimagenes son negativas a excep-
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cion de las técnicas funcionales donde se observo
un claro hipermetabolismo a nivel del giro lingual
derecho en pacientes con VS5,

En cuanto su tratamiento, no se han reportado
mejorias consistentes de los sintomas visuales con
las drogas utilizadas. Los grupos de medicamen-
tos incluyen psicofarmacos clasicos, analgésicos y
antiepilépticos®. Existen reportes del uso de lamo-
trigina y acetazolamida en pequefio numero de
enfermos con resultados prometedores®.

Segun la bibliografia analizada no se evidencia
una progresion de la sintomatologia mas alla de
los tres meses y una gran parte de los pacientes
manifiestan estar acostumbrados a los sintomas
visuales que los acompaiian desde siempre; otros,
en cambio, manifiestan gran disconfort y una
alteracion en su calidad de vida®.

Conclusion

Luego del analisis de la bibliografia, se pone
énfasis en que el médico oftalmdlogo debe cono-
cer el VS y tenerlo presente entre las posibles cau-
sas de alteraciones visuales positivas y prolonga-
das. Si bien no existe evidencia de que la patologia
lleve ala ceguera, los pacientes con sintomas seve-
ros podrian llegar a beneficiarse con los trata-
mientos médicos reportados. Ademas, llegar al
diagnostico en los casos leves a moderados ayu-
daria a discernir la incertidumbre de los pacientes
acerca de la posibilidad de una evolucién poco
favorable de una enfermedad desconocida.
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