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Sindrome de Susac:
a proposito de un caso

Susac syndrome: case report

PINERO RODRIGUEZ AM!, ALVAREZ LOPEZ A', ESCOTO R?

RESUMEN

Presentamos el caso clinico de un varén de 44 afios que referia migrafia y pérdida de visioén en
ojo izquierdo. Otras manifestaciones clinicas fueron hipoacusia y algtin episodio de pérdi-
da de memoria.

En el examen funduscépico del ojo izquierdo se observé edema retiniano en polo posterior. A
nivel angiogréfico se confirmd la existencia de multiples oclusiones vasculares en periferia.
La audiometria mostré alteracién a frecuencias de 8000 Hz y las pruebas de imagen fueron
negativas.

Se realiz6 el diagnéstico de posible Sindrome de Susac instaurando tratamiendo corticoideo.

Palabras clave: Susac, microangiopatia retiniana, vasculopatia retinococlear, retina.

ABSTRACT

We present the case of a fourty-four year old male with migraine and vision loss in the left eye.
He also presented decreased hearing and an episode of memory loss.

The fundoscopic exam showed retinal edema in posterior pole. The angiography confirmed the
presence of multiples vascular occlusions in the peripheral retina.

The audiometry showed alterations at frequencies of 8000 Hz. MRI was normal.

He was diagnosed with possible Susac syndrome and was treated with steroids.

Key words: Susac, retinal microangiopathy, retinocochleal vasculopathy, retina.

Centro de Oftalmologia Barraquer. Barcelona.
" Licenciado en Medicina. Instituto Barraquer. Barcelona.
2 Doctor en Medicina.

Correspondencia:

Ana Maria Pifiero Rodriguez
Instituto Barraquer

C/. Laforja, 88

08021 Barcelona
anapinero@co-barraquer.es



Sindrome de Susac

INTRODUCCION

El Sindrome de Susac es una microangio-
patia que afecta a arteriolas del cerebro, retina
y céclea. Descrito inicialmente por John O.
Susac en 1979 en dos mujeres que presentaban
la trfada clinica caracteristica consistente en
oclusiones arteriolares retinianas, hipoacusia
neurosensorial y sintomatologia neuroldgica

Es un sindrome de etiologia desconocida,
mas frecuente en mujeres y de presentacion rara.

Presentamos un caso de sindrome de Susac
en un varén joven.

CASO CLINICO

Var6n de 44 afios que acude a urgencias, por
un episodio de migrafia de varios dias de evolu-
cién y pérdida de visién en ojo izquierdo (OI).

Como antecedente personal de interés des-
tacar una intervencion de comunicacién
interauricular a los 22 afios de edad.

Otros sintomas referidos fueron hipoacu-
sia, ligeros transtornos relacionados con su
equilibrio y algin episodio de pérdida de
memoria.

En la exploracién oftalmoldgica, se cons-
tata una agudeza visual (AVCC) en OD de la
unidad y en OI de 0,7, con metamorfopsia.

En el examen funduscépico del OI se
observa un drea de blanqueamiento retiniano
altitudinal en polo posterior correspondiente
a una oclusién arterial retiniana de tercer
orden (fig. 1.ay b).

Teniendo en cuenta los hallazgos clinicos
se solicita un campo visual (CV), una angio-

grafia con fluoresceina (AGF) y un estudio
general por medicina interna para valorar fac-
tores de riesgo vasculares. Asimismo se reco-
mienda realizar una audiometria y una RMN
cerebral.

En el campo visual del OI se objetiva un
escotoma absoluto en hemicampo superior
(fig. 2). La AGF muestra un estrechamiento
vascular arterial de cuadrantes inferiores en
su emergencia del II par craneal con interrup-
cion del relleno de fluoresceina en la arteria
nasal inferior (figs. 3 a y b). Coincidiendo
con la zona de edema retiniano, se observa
una discreta hipofluorescencia debida a la
alteracion de la circulacién de la red capilar
(fig. 3 ¢). En la periferia destacan multiples
oclusiones vasculares localizadas compati-
bles con una microangiopatia arterial perifé-
rica de bajo grado (figs. 3 d, e, f, g).

Las pruebas seroldgicas fueron negativas.
La audiometria refleja una alteracién a fre-
cuencias de 8000 mHz sin afectacion coclear.
El resto de las frecuencias estaban dentro de
la normalidad (fig. 4). En la RMN no se
encontraron hallazgos de interés.

Todos estos hallazgos nos llevan a consi-
derar como posible diagndstico un Sindrome
de Susac y se inicia tratamiento con corticoi-
des sistémicos (via oral) y en el dltimo con-
trol realizado a los 2 meses la AVCC del OI
fue de 0,85 (fig. 5. ay b).

DISCUSION

El Sindrome de Susac fue descrito por pri-
mera vez en 1979 (1) en dos mujeres que pre-
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Fig. 1:
Retinografia color
(A) y con filtro
aneritra OI (B): Se
observa un drea de
blanqueamiento
retiniano inferior
en polo posterior
correspondiente a
un edema
retiniano
secundario a una
oclusion arterial
retiniana de tercer
orden.
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Fig. 2: CV
octopus OI: Se
objetiva un
escotoma absoluto
en hemicampo
superior

Fig. 3: AGF: La
AGF muestra un
estrechamiento
vascular arterial
de cuadrantes
inferiores en su
emergencia del 11
par craneal con
interrupcion del
relleno de
[fluoresceina en la
arteria nasal
inferior (A y B).

74

APELLBO: o . . .o e e e 0jo / Pupila: Izquierdo (05)/ 7
Nombre de pila: . . . . . . . . Fecha / Hora: 7.12.2005 18:04
No de Ident. §19.604 Tiempo exasen transcurrido:  2:41

Frograma / Codigo Gl /0

25. 3.1961

44 # do otopas / Fases: /1
Estrategia: TOP
/ Tamafio del estimulo: 3
Agudeza: 0.6 No de estimulos / Repetic: 6% /0
PIO: Trampas: pos 0O/ 3, neg 3/ 4
MOD correccién [dB]: Codigo de disgndst:. . . . . . . .

Sexo magculing
Corr:est/eil/ejo: § o omm [ =e

Valores [d8]
%0 =20 -10 0 10 W W
o

Grdfica de zonas grises valores

0 -0 =0 0 10 I I
T s W S W

Probabilidades correccidn Correccldn = 2.3 &8

~E0-20-10 O 10 20 30

3
L
a

“oo

W
e
<
o
~

go=-naa

gToITY

sentaron la triada de encefalopatia, déficit
visual y sordera, secundaria a una microan-
giopatia cerebral, retiniana y coclear. Desde
entonces ha recibido distintos nombres como
RED-M (retinopathy, encefalopathy, deaf-
ness associated with microangiopathy),
SICRET (small infarction of cochlear, retinal
and encephalitic tissue) o vasculopatia retino-
coclear (2).

Es mas frecuente en mujeres jévenes, aun-
que puede afectar a hombres, como es nues-
tro caso. La edad media de presentacion es de
30 afios (3). No hay descrito historia de
enfermedad previa, afectacién familiar, ni
predominio racial (4).

Es de presentacion rara, existen aproxima-
damente unos 100 casos publicados y es fre-
cuentemente subestimada, siendo diagnosti-
cada erréneamente como esclerosis multiple
y otras entidades.

La patogenia permanece atin desconocida
aunque se cree debida una reaccién inmunoldgi-
ca con infiltrado inflamatorio periarteriolar y
oclusion vascular secundaria a la misma (5). Esta
teoria también se apoya en la buena respuesta del
cuadro a los agentes inmunosupresores.

Otras teorias se basan en oclusiones arte-
riolares secundarias a procesos tromboticos,
microembdlicos o vasoespasticos, que resul-
tan poco probables debido a la ausencia de
alteraciones en la coagulacion y a los hallaz-
gos encontrados en las biopsias cerebrales
realizadas (6).

La distribucion de la enfermedad, limitada
al tejido cerebral, retiniano y coclear, tam-
bién es un enigma. Se ha sugerido que es
debido a la existencia de un origen embriol6-
gico comun para la barrera hematoencefélica
y las existentes en el oido y la retina (4).

Su curso clinico es normalmente autolimi-
tado, fluctuante y monofasico (7). La dura-
cion de la enfermedad activa puede alcanzar
desde pocos meses hasta varios afos.

El grado de afectacion cerebral es variable
y aparece en un 40% de los pacientes con Sd.
de Susac (5); la sintomatologia mas frecuen-
te es la cefalea, que suele ser severa y a veces
con cardcter migrafioso. Aunque otras formas
de presentacidn cerebral incluyen transtornos
cognitivos como pérdidas de memoria, alte-
raciones motoras como ataxias y discinesias,
e incluso transtornos psiquidtricos.
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La retinopatia se caracteriza por multiples
obstrucciones o estrechamientos de arteriolas
retinianas siempre presentes y normalmente
limitadas a la periferia. Son evidenciadas
oftalmoscépicamente y mediante la AGF, por
lo que el fondo de ojo puede ser considerado
normal. La AGF nos aporta otros datos como
la hiperfluorescencia de la pared del vaso y el
escape de la fluoresceina. Este tltimo hallaz-
go nos confirmaria el estado activo de la
enfermedad y su indicacién de tratamiento.

La hipoacusia suele ser de presentacion
aguda, uni o bilateral y asimétrica (1).

Suele estar asociada a otros sintomas como
tinnitus, vértigo, nduseas, nistagmus y altera-
cién en el equilibrio. La audiometria muestra
hipoacusia neurosensorial mds frecuente-
mente a frecuencias baja y media, aunque en
raras ocasiones puede incluir altas frecuen-
cias. Segin Monterio y cols. la sordera es
secundaria a un microinfarto en la pared api-
cal de la coclea, como en el resto de 6rganos
implicados (8).

La RMN aparece alterada en un alto por-
centaje de los casos. O Halloran et al habla
de un 93% de pacientes con RMN anormall.
Nuestro caso entrarfa en el 7% restante, ya
que no se evidencid alteraciéon en la RMN.
Las lesiones afectan normalmente a nivel del
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Fig. 3: AGF:
Coincidiendo con
la zona de edema
retiniano, se
observa una
discreta
hipofluorescencia
debida a la
alteracion de la
circulacion de la
red capilar (C).
En la periferia
destacan miiltiples
oclusiones
vasculares
localizadas
compatibles con
una
microangiopatia
arterial periférica
de bajo grado

(D, EyF).

Fig. 4:
Audiometria OI:
refleja una
alteracion a
frecuencias de
8000 mHz sin
afectacion coclear.
El resto de las
frecuencias
estaban dentro de
la normalidad.
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vascular arterial,
mds evidente en
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Retinografias
color: Se aprecia
la interrupcion de

cuerpo calloso, con predileccién por la sus-
tancia blanca de los compartimentos supra e
infratentorial. Se caracterizan por ser peque-
nas, multifocales y frecuentemente hiperre-
flectantes en el estadio agudo de la enferme-
dad (70%). En un 33% se observa un realce
de las leptomeninges y en un 70% se observa
participacion de la sustancia gris (ganglio
basal y tdlamo). La afectacién de la corteza
cerebral por los microinfartos no suelen ver-
se mediante la RMN, evidenciandose a través
de la biopsia cerebral.

El EEG suele mostrarse alterado, obser-
vandose un enlentecimiento difuso (5).

El diagnéstico diferencial incluye enfer-
medades como esclerosis maltiple, migrafia,
lupus eritematoso, encefalitis, enfermedad de
Meéniere e incluso esquizofrenia. Hay que
realizar estudios exhaustivos para descartar
estas entidades.

El diagndstico puede verse dificultado por-
que la mayoria de los casos (97%) no se pre-
sentan con la triada clinica al inicio del cua-
dro. Esta suele completarse tras semanas,
meses e incluso anos (4). Asimismo, se han
descrito formas parciales del Sindrome de
Susac que hacen el diagndstico mas dificil.

No existe un consenso en el tratamiento de
esta patologia. Se han utilizado distintos tra-
tamientos como oxigeno hiperbarico, dextra-
no, plasmaféresis, nimodipino e inmunoglo-
bulinas intravenosas. Sin embargo, la mejor
respuesta terapettica se obtuvo con el uso de
antiagregantes, corticoides via oral o parente-
ral y con agentes inmunosupresores (1,5). La
dosis recomendada varia segin la gravedad
del cuadro.

En pacientes en los que el diagnéstico y
tratamiento se retrasa, la morbilidad en tér-
minos de pérdida de vision, audicion y alte-

raciéon neuroldgica aumenta considerable-
mente (9). Sin embargo, ante casos diagnos-
ticados y tratados precozmente, la recupera-
cién es casi completa.

CONCLUSION

El Sindrome de Susac es una entidad rara,
frecuentemente infradiagnosticada y caracte-
rizada por afectacién cerebral, retiniana y
auditiva. Normalmente aparece en personas
sanas, de edad media y predominantemente
en mujeres. Las pruebas complementarias
como la RMN, la AGF y la audiometria son
importantes para un correcto diagnostico y el
tratamiento precoz, para minimizar las secue-
las cognitivas, retinianas y auditivas. Es una
patologia de buen prondstico cuando se trata
a tiempo.
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