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Nadir Bir Vaskulopati Olgusu:
Susac Sendromu

A Rare Case of Vasculopathy: Susac Syndrome
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OZET

Susac sendromu (SS), ensefalopati, retinopati ve isitme kaybi ile karakterize nadir bir hastaliktir. Tanida akla gelmeli
ve vaskilopati ayirici tanisinda dikkate alinmalidir. Hastaligin ilerlemesini durduracagindan ve kalici sakathigi 6nle-
yebileceginden erken tani dnemlidir. Bu vaka sunumunda, SS tanisi alan 32 yasinda erkek bir hastada erken taninin
onemi, tani kriterleri ve tedavide kullanilan steroid ve diger sitotoksik ilaglarin kombinasyonu da dahil olmak lizere
agresif bir terapotik yaklasimin dnemi vurgulandi.

Anahtar sozciikler: Ensefalopati; isitme kaybi; retinal arter dal okluzyonu; Susac sendromu.

ABSTRACT

Susac syndrome (SS) is a rare disease characterized by encephalopathy, retinopathy and hearing loss. It should
be considered in diagnosis and should be taken into consideration in the differential diagnosis of vasculopathy.
An early diagnosis which can stop the progression of the disease and prevent permanent disability is important.
Herein, we reported a case of Susac syndrome in a 32-year-old man. We emphasized the importance of early diag-
nosis, the criteria for diagnosis, and the importance of an aggressive therapeutic approach, including a combina-

tion of steroids and other cytotoxic drugs.

Keywords: Encephalopathy; hearing loss; branch retinal artery occlusion; Susac syndrome .

Susac sendromu (SS), ensefalopati, sen-
sorindral isitme kayb1 ve retinal arter dal
okliizyonu triad1 ile karakterize, immun ara-
cil1 mikroanjiopatiye bagl gelistigi diisiiniilen
nadir bir hastaliktir.[) Bu sendrom, ilk olarak
Susac ve arkadaslar tarafindan 1973 yilinda iki
kadin hastada kortikosteroide yanitli santral
sinir sistemi ve retinanin vaskiilopatisi olarak
tanlmlanmlstlr.[zl Hastaligin prevalansi tam
olarak bilinmemekle birlikte, 300’ii asan sa-
yida vaka bildirimi yapilmistir.34! Hastaligin
goriilme sikliginin az olmasi nedeniyle klinik
seyri, prognozu ve tedavi secenekleri hakkinda
genis, cok merkezli, prospektif calismalarin ya-
pilmasi zorlasmaktadir. Olgu sunumlarindan
edinilen bilgiler tan1 ve tedavi secenekleri ko-
nusunda yol gostermektedir.

SS, genellikle 16-40 yas aras1 hastalarda ve ka-
dinlarda daha fazla goriiliir. Non-inflamatuar
vaskiilopatiye bagli olarak beyin, retina veic
kulakta goriilebilen mikrookliizyonlar patoge-
nezden sorumludur.’! Tani, primer olarak Kkli-
nik bulgular, retinal arter dal okliizyonunun
floresan anjiyografi (FFA) ile gosterilmesi, kra-
niyal manyetik rezonans (MR) goriintiilemede
siklikla korpus kallozumda izlenen karakteris-
tik lezyonlarin varli§1 ve odyometrik incelemede
sensorindral isitme kaybinin gosterilmesi ile ko-
nur. Hastalik monofazik, ataklar ile veya kronik
progresif sekilde seyredebilir. Genellikle spon-
tan diizelme ve uzun donem remisyon tanim-
lanmistir. Tedavide immunmodiilator ilaclara
verilen olumlu yanit, hastali§in patogenezinde
otoimmiinitenin varligin desteklemektedir.!
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Burada, kognitif gerilemeye gérme bozuklugunun eslik et-
tigi, ancak isitme kaybinin olmadigi, uygulanan tedavilerle
klinik ve karakteristik radyolojik bulgularda iyilesmenin go-
riildiigii olas1 SS vakasi sunuldu.

Otuz iki yasinda erkek hasta 10 giindiir devam eden, her iki
gozde 151k cakmasi ve sol gbzde bulanik gérme ile baslayan;
fotofobi, fonofobi, bulanti, kusma, gbzde yasarmanin eslik et-
tigi, frontal bolgeye lokalize, zonklayici tarzda ve énceki bas
agrlarina benzeyen bir basagrisi ile acil servise basvurdu.
Ozgecmisinde migren ve Gilbert sendromu haricinde 6zellik
bulunmuyordu. Hafif konfiizyonda oldugu goézlenen hasta-
nin norolojik muayenesi normaldi. Kraniyal difiizyon MR’de
korpus kallozum posteriorunda ve her iki serebral hemisfer-
de yaygin kisitlanmuis difiizyon alanlari izlenen hastaya akut
iskemik serebrovaskiiler hastalik 6n tanisiyla tedavisi, asetil-
salisilik asit (ASA) 100 mg 1x1 oral ve enoksaparin sodyum
6000 anti-Xa 1U/0.6 ml/giin subkutan seklinde diizenlendi.
Kontrastli kraniyal MR’de her iki serebral hemisfer ve korpus
kallozum posteriorunda ve perikallozal-periventrikiiler alan-
da T2 ve FLAIR sekansta hiperintensite ile karakterize, mili-
metrik, kontrast tutulumu gostermeyen lezyonlar izlendi (Se-
kil 1). Kraniyal ve karotis MR anjiyografi incelemelerinde sol
anterior komunikan arter Al hipoplazisi haricinde anlaml
bulgu yoktu. Transtorasik ekokardiyografi ve transézofegeal
ekokardiyografi tetkikleri normal bulundu. Rutin biyokimya
incelemesinde anlamli patoloji izlenmedi. Vaskiilit acisindan
istenen faktér V Leiden, anti-niikleer antikor, anti-ds DNA,

Sekil 1. T2 sagittal-Kraniyal MR; kartopu lezyonlari.

anti-endotelyal antikor, anti kardiyolipin IgG, IgM, anti-not-
rofil sitoplazmik antikor (ANCA) negatif bulundu. Yatisinin
ikinci glinlinde hastada bilin¢ bulaniklig1 ve 4/5 diizeyinde
sag hemiparezi gelisti. Kontrol kraniyal MR incelemesinde,
korpus kallozumdaki mevcut lezyonlarin boyutlarinin genis-
ledigi ve sayisal olarak artmis oldugu izlendi (Sekil 2). Elekt-
roensefalografi incelemesinde sol hemisferde daha belirgin
olmak iizere her iki hemisferde yaygin delta ve teta aktivitesi
izlendi. Lomber ponksiyon incelemesinde beyin omurilik si-
visinda patoloji izlenmedi. G6z hastaliklar konsultasyonun-
da, bilateral fundus muayenesi dogal bulundu, FFA’da sag
g6z dogal, sol gozde periferde perivaskiiler sizint1 ve kiliflan-
mis damarlar izlendi ve SS ile uyumlu olarak degerlendirildi
(Sekil 3). Odyometri tetkiki normal siirlardaydi. Yatisinin
ticlincii glinii yapilan néropsikiyatrik degerlendirmede yiirii-
tiicii islemler, planlama, gorsel mekansal yapilandirma ve ¢a-
lisma belleginde hafif derecede bozulma izlendi. Bellek test-
lerinde hastanin anlik bellek, serbest hatirlama ve aritmetrik
becerilerinde hafif orta diizeyde etkilenme saptandi. Klinik,
radyolojik ve retina anjiyografisi bulgularn birlikte degerlen-
dirildiginde ©ncelikle olas1 SS tanisi diisiiniilerek hastaya
1000 mg/giin metilprednizolon tedavisi baslandi. Apatik,
depresif duygudurum, anksiyete ve diirtii kontrol bozuklugu
olan hasta psikiyatri birimine danisilarak tedaviye paroksetin
5 mg 1x1 ve mirtazapin 15 mg 1x1 eklendi. Takiplerinde pare-
zisi tama yakin diizelen, apatisi ve anksiyetesi azalan hasta;
birinci haftadan sonra oral metilprednizolon tedavisi (48 mg/
glin) ile taburcu edildi. Taburculugunun 4. giiniinde davranis
bozuklugu (yemek yememe, ila¢ kullanma reddi) ve tekrar-
layan basagrisi sikayetleriyle tekrar basvuran hastanin noro-
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Sekil 2. Difiizyon agirhkli MR'da lezyonlarin yerlesimi, bagvuru
tarihi (sagda), progresyon sonrasi (solda).
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Sekil 3. Retinal FFA; perivaskiiler sizinti ve kiliflanmis damarlar.



lojik muayenesinde yeni bir bulgu saptanmadi. Kraniyal MR
tekrarinda eski lezyonlarda gerileme goriildiiyse de yeni aktif
lezyonlarin gelistigi goriildii. Hastaya 5 giin boyunca 2 g/kg
[VIG tedavisi uygulandi. Idame tedavisi 6 ay boyunca aylik
IVIG ve azatiyoprin 150 mg/giin oral olarak diizenlendi.

Hastanin birinci y1l takibi sonunda yapilan kontrol odyo-
metrisi normal sinirlarda idi. FFA incelemesinde eski bulgu-
larin sebat ettigi, ek yeni bulgu gelismedigi goriildii. Kontrol
kraniyal MR’da korpus kallozumdaki lezyonlar gerilemisti
(Sekil 4). Kontrol néropsikolojik degerlendirmesinde 6nceki
degerlendirmesine kiyasla anlamli derecede diizelme goriil-
dii. Hasta azatiyoprin 150 mg/giin ve ASA 100 mg/giin teda-
visi ile izlenmektedir.

SS’nin patogenezi tam olarak bilinmemekle beraber beyin,
retina ve i¢ kulakta endotelyal inflamasyona yol acan mikro-
vaskiiler okliizyonlarla karakterize otoimmun bir bozukluk
oldugu diisiiniiliir. Yakin zamanda yapilan calismalarda,
anti endotelyal hiicre antikorlarinin hastaligin etiyolojisin-
de temel rol oynadig1 gosterilmistir.5) Hastalikta 100pm’den
daha kiiciik yapida olan prekapiller arterioller etkilenir.
Endotel hiicreleri ve bazal membran siser, inflamasyona se-
konder damar duvarindan lenfositik infiltrasyon ve sizint1
olur. flave olarak trombotik materyal de burada birikerek
mikrovaskiiler yapilar tikanir.>6! Genellikle ilk basvuru
aninda hastalarin yaklasik %10’unda semptomlarin tama-
m1 (ensefalopati, sensorinoral isitme kaybi ve retinal arter
dal okliizyonu) vardir. Ancak, hastalifin seyri siiresince
yaklasik %90 hastada triadin diger bulgular1 tamamlanir.
B378] Tutulum en sik beyinde ve sirasiyla retina ve i¢ kulakta
goriiliir.l! Yaklasik iki yildir takip edilen hastamizda sadece
g0z ve kraniyal etkilenimi devam etmekteydi.

Sekil 4. T2 sagittal-Kraniyal MR (kontrol); gerilemis korpus kal-
lozum lezyonlari.

Hastalar siklikla néropsikiyatrik bulgular (hemiparezi, be-
yin sap1 bulgulari, migren6z tarzda basagrisi, hafiza, kon-
santrasyon ve yiiriitiicli fonksiyonlarda etkilenme, davranis
ve duygu durum bozukluklar) ile basvururlar. Ikinci siklik-
ta retinal arter dal okliizyonuna bagl gérme bozukluklari
(gbrme alani defekti, altitudinal, santral veya parasantral
skotom) izlenir. Hastalarin %30’unda bilateral g6z tutulu-
mu goriiliir. Daha az siklikta genellikle bilateral olan senso-
rinoral isitme kaybi saptanir.’37! Ensefalopatiye bagh geli-
sen semptomlar ve gorsel bozukluklar genellikle kompanse
edilebilir ancak isitsel kayip genellikle geri doniissiizdiir ve
Omiir boyu kohlear implant veya isitme cihazi kullanimi ge-
rektirebilir.[l Hastamizda noropsikiyatrik bulgularda kism1
iyilesme izlendi. Isitme kaybi hic ortaya ¢ikmads. Takiplerin-
de g6z bulgularinda degisiklik saptanmadi. Literatiirde bazi
SS’lu hastalarda siklikla kas ve deri tutulumu olabilecegi de
bildirilmistir.l'%!! Hastamizda herhangi bir cilt bulgusuna
rastlanmadi.

Kraniyal MR, retinal FFA ve odyometri tanida kullanilan
onemli testlerdir. FFA, hastada 6zellikle gérme bozuklugu
sikayeti olmasa bile erken dénemde yapilmalidir. Isitme ka-
yiplar1 daha c¢ok bilateral ve sensorindral tipte olarak bildi-
rilmektedir.l”! SS hastalarinda kraniyal MR incelemelerinde,
korpus kallozum atrofisi ve “kartopu lezyonlar1” oldukc¢a
karakteristik olarak kabul edilmektedir.l'?! Olgumuzda da
oldugu gibi basvuru aninda triadin tiim bulgulan izlen-
meyebilir. Ensefalopative sefalji tablosu ile prezente olan
hastamizda kraniyal MR’de korpus kallozumda tipik karto-
pu lezyonlan goriilmesi ve FFA'da retinal arter dal okliizyo-
nunun izlenmesi tanida SS’yi diisiindiirdii. Ancak i¢ kulak
tutulumunun olmamasi nedeniyle kriterlere gére hastamiza
“olas1 SS” tanus1 konuldu.[3]

Cesitli yayinlarda SS’da erken ve agresif tedavi yaklasiminin
Onemi vurgulanmaktadir. Glukokortikosteroidlerin uygulan-
masi ilk basamak tedavi olarak diisiiniilmelidir. Hastaligin
akut donemi sirasinda uygulanan yiiksek doz metilpredni-
zolonun kesin bir remisyona neden oldugu bildirilmektedir.
Bununla birlikte, hastalarin %10'unda bu tedavi etkili de-
gildir ve oral prednizolon sirasinda kotiilesme gozlenebilir.
Siklofosfamid, mikofenolat mofetil, azatioprin ve metotrek-
sat diger tedavi secenekleridi; IVIG ve plazmaferez de dii-
stiniilebilir. Akut déonemden sonra hastanin immunsupre-
sif ve antiagregan tedavi (azatioprin, prednizolon, ASA ve
dipiridamol) almasi Onerilir. Siklofosfamid kontrendike ise
azatioprin ve prednizolon ile uzun siireli immunsupresyon
baska bir tedavi secenegi olabilir.'4] Hastamiza baslangicta



7 giin siire ile IV metilprednizolon tedavisi baslandi. idame
oral steroid tedavisi altinda progresyon izlenmesi nedeniyle
hastaya IVIG (5 giin 2 g/kg/giin) tedavisi uyguland1. Azatiop-
rin 150 mg/giin ve ASA 100 mg/giin tedavisi ile takip edilen
hastanin mevcut néropsikiyatrik semptomlarinda gerileme
izlendi. Isitme kayb1 gelismedi.

Sonuc olarak, SS norolojik, otolojik ve oftalmolojik tutulum-
la karakterize nadir bir sendromdur ve her hastada klasik
triadla prezente olmayabilir. Ensefalopati tablosundaki has-
talarda gérme ve isitme ile ilgili semptomlarin degerlendir-
mesi giiclesir. Bu nedenle kraniyal goriintiilemelerde kor-
pus kallozum tutulumu izlenen, noropsikiyatrik bulgular ve
gérme bozuklugu ile basvuran hastalarda SS akilda tutul-
mal1 ve kalici sekeli 6nlemek adina tedaviye erken baslan-
malidir. Uygulanacak tedavi secimi hastanin klinigine gére
yapilmalidir. Klasik tedaviye yanitsiz hastalarda daha agre-
sif bir immiinsupresan tedavi yaklasimi sergilenmelidir ve
tekrarlayabilecek ataklar1 6nlemek icin uzun dénem idame
tedaviye devam edilmelidir.
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