
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.
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ÖZET

Susac sendromu (SS), ensefalopati, retinopati ve işitme kaybı ile karakterize nadir bir hastalıktır. Tanıda akla gelmeli 
ve vaskülopati ayırıcı tanısında dikkate alınmalıdır. Hastalığın ilerlemesini durduracağından ve kalıcı sakatlığı önle-
yebileceğinden erken tanı önemlidir. Bu vaka sunumunda, SS tanısı alan 32 yaşında erkek bir hastada erken tanının 
önemi, tanı kriterleri ve tedavide kullanılan steroid ve diğer sitotoksik ilaçların kombinasyonu da dahil olmak üzere 
agresif bir terapötik yaklaşımın önemi vurgulandı.

Anahtar sözcükler: Ensefalopati; işitme kaybı; retinal arter dal okluzyonu; Susac sendromu.
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Susac sendromu (SS), ensefalopati, sen-
sorinöral işitme kaybı ve retinal arter dal 

oklüzyonu triadı ile karakterize, immun ara-
cılı mikroanjiopatiye bağlı geliştiği düşünülen 
nadir bir hastalıktır.[1] Bu sendrom, ilk olarak 
Susac ve arkadaşları tarafından 1973 yılında iki 
kadın hastada kortikosteroide yanıtlı santral 
sinir sistemi ve retinanın vaskülopatisi olarak 
tanımlanmıştır.[2] Hastalığın prevalansı tam 
olarak bilinmemekle birlikte, 300’ü aşan sa-
yıda vaka bildirimi yapılmıştır.[3,4] Hastalığın 
görülme sıklığının az olması nedeniyle klinik 
seyri, prognozu ve tedavi seçenekleri hakkında 
geniş, çok merkezli, prospektif çalışmaların ya-
pılması zorlaşmaktadır. Olgu sunumlarından 
edinilen bilgiler tanı ve tedavi seçenekleri ko-
nusunda yol göstermektedir.

SS, genellikle 16-40 yaş arası hastalarda ve ka-
dınlarda daha fazla görülür. Non-inflamatuar 
vaskülopatiye bağlı olarak beyin, retina veiç 
kulakta görülebilen mikrooklüzyonlar patoge-
nezden sorumludur.[4] Tanı, primer olarak kli-
nik bulgular, retinal arter dal oklüzyonunun 
floresan anjiyografi (FFA) ile gösterilmesi, kra-
niyal manyetik rezonans (MR) görüntülemede 
sıklıkla korpus kallozumda izlenen karakteris-
tik lezyonların varlığı ve odyometrik incelemede 
sensorinöral işitme kaybının gösterilmesi ile ko-
nur. Hastalık monofazik, ataklar ile veya kronik 
progresif şekilde seyredebilir. Genellikle spon-
tan düzelme ve uzun dönem remisyon tanım-
lanmıştır. Tedavide immunmodülatör ilaçlara 
verilen olumlu yanıt, hastalığın patogenezinde 
otoimmünitenin varlığını desteklemektedir.[3]
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Burada, kognitif gerilemeye görme bozukluğunun eşlik et-
tiği, ancak işitme kaybının olmadığı, uygulanan tedavilerle 
klinik ve karakteristik radyolojik bulgularda iyileşmenin gö-
rüldüğü olası SS vakası sunuldu.

Olgu Sunumu

Otuz iki yaşında erkek hasta 10 gündür devam eden, her iki 
gözde ışık çakması ve sol gözde bulanık görme ile başlayan; 
fotofobi, fonofobi, bulantı, kusma, gözde yaşarmanın eşlik et-
tiği, frontal bölgeye lokalize, zonklayıcı tarzda ve önceki baş 
ağrılarına benzeyen bir başağrısı ile acil servise başvurdu. 
Özgeçmişinde migren ve Gilbert sendromu haricinde özellik 
bulunmuyordu. Hafif konfüzyonda olduğu gözlenen hasta-
nın nörolojik muayenesi normaldi. Kraniyal difüzyon MR’de 
korpus kallozum posteriorunda ve her iki serebral hemisfer-
de yaygın kısıtlanmış difüzyon alanları izlenen hastaya akut 
iskemik serebrovasküler hastalık ön tanısıyla tedavisi, asetil-
salisilik asit (ASA) 100 mg 1x1 oral ve enoksaparin sodyum 
6000 anti-Xa IU/0.6 ml/gün subkutan şeklinde düzenlendi. 
Kontrastlı kraniyal MR’de her iki serebral hemisfer ve korpus 
kallozum posteriorunda ve perikallozal-periventriküler alan-
da T2 ve FLAIR sekansta hiperintensite ile karakterize, mili-
metrik, kontrast tutulumu göstermeyen lezyonlar izlendi (Şe-
kil 1). Kraniyal ve karotis MR anjiyografi incelemelerinde sol 
anterior komunikan arter A1 hipoplazisi haricinde anlamlı 
bulgu yoktu. Transtorasik ekokardiyografi ve transözofegeal 
ekokardiyografi tetkikleri normal bulundu. Rutin biyokimya 
incelemesinde anlamlı patoloji izlenmedi. Vaskülit açısından 
istenen faktör V Leiden, anti-nükleer antikor, anti-ds DNA, 

anti-endotelyal antikor, anti kardiyolipin IgG, IgM, anti-nöt-
rofil sitoplazmik antikor (ANCA) negatif bulundu. Yatışının 
ikinci gününde hastada bilinç bulanıklığı ve 4/5 düzeyinde 
sağ hemiparezi gelişti. Kontrol kraniyal MR incelemesinde, 
korpus kallozumdaki mevcut lezyonların boyutlarının geniş-
lediği ve sayısal olarak artmış olduğu izlendi (Şekil 2). Elekt-
roensefalografi incelemesinde sol hemisferde daha belirgin 
olmak üzere her iki hemisferde yaygın delta ve teta aktivitesi 
izlendi. Lomber ponksiyon incelemesinde beyin omurilik sı-
vısında patoloji izlenmedi. Göz hastalıkları konsultasyonun-
da, bilateral fundus muayenesi doğal bulundu, FFA’da sağ 
göz doğal, sol gözde periferde perivasküler sızıntı ve kılıflan-
mış damarlar izlendi ve SS ile uyumlu olarak değerlendirildi 
(Şekil 3). Odyometri tetkiki normal sınırlardaydı. Yatışının 
üçüncü günü yapılan nöropsikiyatrik değerlendirmede yürü-
tücü işlemler, planlama, görsel mekansal yapılandırma ve ça-
lışma belleğinde hafif derecede bozulma izlendi. Bellek test-
lerinde hastanın anlık bellek, serbest hatırlama ve aritmetrik 
becerilerinde hafif orta düzeyde etkilenme saptandı. Klinik, 
radyolojik ve retina anjiyografisi bulguları birlikte değerlen-
dirildiğinde öncelikle olası SS tanısı düşünülerek hastaya 
1000 mg/gün metilprednizolon tedavisi başlandı. Apatik, 
depresif duygudurum, anksiyete ve dürtü kontrol bozukluğu 
olan hasta psikiyatri birimine danışılarak tedaviye paroksetin 
5 mg 1x1 ve mirtazapin 15 mg 1x1 eklendi. Takiplerinde pare-
zisi tama yakın düzelen, apatisi ve anksiyetesi azalan hasta; 
birinci haftadan sonra oral metilprednizolon tedavisi (48 mg/
gün) ile taburcu edildi. Taburculuğunun 4. gününde davranış 
bozukluğu (yemek yememe, ilaç kullanma reddi) ve tekrar-
layan başağrısı şikayetleriyle tekrar başvuran hastanın nöro-

Şekil 1. T2 sagittal-Kraniyal MR; kartopu lezyonları.

Şekil 2. Difüzyon ağırlıklı MR’da lezyonların yerleşimi, başvuru 
tarihi (sağda), progresyon sonrası (solda).

Şekil 3. Retinal FFA; perivasküler sızıntı ve kılıflanmış damarlar.
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lojik muayenesinde yeni bir bulgu saptanmadı. Kraniyal MR 
tekrarında eski lezyonlarda gerileme görüldüyse de yeni aktif 
lezyonların geliştiği görüldü. Hastaya 5 gün boyunca 2 g/kg 
İVİG tedavisi uygulandı. İdame tedavisi 6 ay boyunca aylık 
İVİG ve azatiyoprin 150 mg/gün oral olarak düzenlendi.

Hastanın birinci yıl takibi sonunda yapılan kontrol odyo-
metrisi normal sınırlarda idi. FFA incelemesinde eski bulgu-
ların sebat ettiği, ek yeni bulgu gelişmediği görüldü. Kontrol 
kraniyal MR’da korpus kallozumdaki lezyonlar gerilemişti 
(Şekil 4). Kontrol nöropsikolojik değerlendirmesinde önceki 
değerlendirmesine kıyasla anlamlı derecede düzelme görül-
dü. Hasta azatiyoprin 150 mg/gün ve ASA 100 mg/gün teda-
visi ile izlenmektedir.

Tartışma

SS’nin patogenezi tam olarak bilinmemekle beraber beyin, 
retina ve iç kulakta endotelyal inflamasyona yol açan mikro-
vasküler oklüzyonlarla karakterize otoimmun bir bozukluk 
olduğu düşünülür. Yakın zamanda yapılan çalışmalarda, 
anti endotelyal hücre antikorlarının hastalığın etiyolojisin-
de temel rol oynadığı gösterilmiştir.[5] Hastalıkta 100µm’den 
daha küçük yapıda olan prekapiller arterioller etkilenir. 
Endotel hücreleri ve bazal membran şişer, inflamasyona se-
konder damar duvarından lenfositik infiltrasyon ve sızıntı 
olur. İlave olarak trombotik materyal de burada birikerek 
mikrovasküler yapılar tıkanır.[5,6] Genellikle ilk başvuru 
anında hastaların yaklaşık %10’unda semptomların tama-
mı (ensefalopati, sensorinöral işitme kaybı ve retinal arter 
dal oklüzyonu) vardır. Ancak, hastalığın seyri süresince 
yaklaşık %90 hastada triadın diğer bulguları tamamlanır.
[3,7,8] Tutulum en sık beyinde ve sırasıyla retina ve iç kulakta 
görülür.[9] Yaklaşık iki yıldır takip edilen hastamızda sadece 
göz ve kraniyal etkilenimi devam etmekteydi.

Hastalar sıklıkla nöropsikiyatrik bulgular (hemiparezi, be-
yin sapı bulguları, migrenöz tarzda başağrısı, hafıza, kon-
santrasyon ve yürütücü fonksiyonlarda etkilenme, davranış 
ve duygu durum bozuklukları) ile başvururlar. İkinci sıklık-
ta retinal arter dal oklüzyonuna bağlı görme bozuklukları 
(görme alanı defekti, altitudinal, santral veya parasantral 
skotom) izlenir. Hastaların %30’unda bilateral göz tutulu-
mu görülür. Daha az sıklıkta genellikle bilateral olan senso-
rinöral işitme kaybı saptanır.[3,7] Ensefalopatiye bağlı geli-
şen semptomlar ve görsel bozukluklar genellikle kompanse 
edilebilir ancak işitsel kayıp genellikle geri dönüşsüzdür ve 
ömür boyu kohlear implant veya işitme cihazı kullanımı ge-
rektirebilir.[4] Hastamızda nöropsikiyatrik bulgularda kısmı 
iyileşme izlendi. İşitme kaybı hiç ortaya çıkmadı. Takiplerin-
de göz bulgularında değişiklik saptanmadı. Literatürde bazı 
SS’lu hastalarda sıklıkla kas ve deri tutulumu olabileceği de 
bildirilmiştir.[10,11] Hastamızda herhangi bir cilt bulgusuna 
rastlanmadı.

Kraniyal MR, retinal FFA ve odyometri tanıda kullanılan 
önemli testlerdir. FFA, hastada özellikle görme bozukluğu 
şikayeti olmasa bile erken dönemde yapılmalıdır. İşitme ka-
yıpları daha çok bilateral ve sensorinöral tipte olarak bildi-
rilmektedir.[7] SS hastalarında kraniyal MR incelemelerinde, 
korpus kallozum atrofisi ve “kartopu lezyonları” oldukça 
karakteristik olarak kabul edilmektedir.[12] Olgumuzda da 
olduğu gibi başvuru anında triadın tüm bulguları izlen-
meyebilir. Ensefalopative sefalji tablosu ile prezente olan 
hastamızda kraniyal MR’de korpus kallozumda tipik karto-
pu lezyonları görülmesi ve FFA’da retinal arter dal oklüzyo-
nunun izlenmesi tanıda SS’yi düşündürdü. Ancak iç kulak 
tutulumunun olmaması nedeniyle kriterlere göre hastamıza 
“olası SS” tanısı konuldu.[13]

Çeşitli yayınlarda SS’da erken ve agresif tedavi yaklaşımının 
önemi vurgulanmaktadır. Glukokortikosteroidlerin uygulan-
ması ilk basamak tedavi olarak düşünülmelidir. Hastalığın 
akut dönemi sırasında uygulanan yüksek doz metilpredni-
zolonun kesin bir remisyona neden olduğu bildirilmektedir. 
Bununla birlikte, hastaların %10'unda bu tedavi etkili de-
ğildir ve oral prednizolon sırasında kötüleşme gözlenebilir. 
Siklofosfamid, mikofenolat mofetil, azatioprin ve metotrek-
sat diğer tedavi seçenekleridi; İVİG ve plazmaferez de dü-
şünülebilir. Akut dönemden sonra hastanın immunsupre-
sif ve antiagregan tedavi (azatioprin, prednizolon, ASA ve 
dipiridamol) alması önerilir. Siklofosfamid kontrendike ise 
azatioprin ve prednizolon ile uzun süreli immunsupresyon 
başka bir tedavi seçeneği olabilir.[14] Hastamıza başlangıçta 

Şekil 4. T2 sagittal-Kraniyal MR (kontrol); gerilemiş korpus kal-
lozum lezyonları.
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7 gün süre ile İV metilprednizolon tedavisi başlandı. İdame 
oral steroid tedavisi altında progresyon izlenmesi nedeniyle 
hastaya İVİG (5 gün 2 g/kg/gün) tedavisi uygulandı. Azatiop-
rin 150 mg/gün ve ASA 100 mg/gün tedavisi ile takip edilen 
hastanın mevcut nöropsikiyatrik semptomlarında gerileme 
izlendi. İşitme kaybı gelişmedi. 

Sonuç olarak, SS nörolojik, otolojik ve oftalmolojik tutulum-
la karakterize nadir bir sendromdur ve her hastada klasik 
triadla prezente olmayabilir. Ensefalopati tablosundaki has-
talarda görme ve işitme ile ilgili semptomların değerlendir-
mesi güçleşir. Bu nedenle kraniyal görüntülemelerde kor-
pus kallozum tutulumu izlenen, nöropsikiyatrik bulgular ve 
görme bozukluğu ile başvuran hastalarda SS akılda tutul-
malı ve kalıcı sekeli önlemek adına tedaviye erken başlan-
malıdır. Uygulanacak tedavi seçimi hastanın kliniğine göre 
yapılmalıdır. Klasik tedaviye yanıtsız hastalarda daha agre-
sif bir immünsupresan tedavi yaklaşımı sergilenmelidir ve 
tekrarlayabilecek atakları önlemek için uzun dönem idame 
tedaviye devam edilmelidir.
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