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Retinokohleoserebral Vaskiilopati; '"Susac Sendromu"

Mustafa Giizey (*), Solmaz Akar (¥*), Giirhan Kendiroglu (**)

OZET

Susac sendromu siklikla geng kadinlarda goriilen, retina, kohlea ve beyinde enfarktlara yol
agan okluziv arterioler bir hastaliktir. Nedeni tam olarak bilinmemektedir. Bazi enfarktlar
asemptomatik olup sadece ileri tetkiklerle ortaya konabilmektedir. Odiogram 6zellikle diisiik
frekanslarda belirginlesen bilateral sensorinéral isitme kaybi, fundoskopi ve floresein anjiografi
bilateral retinal arter dallarimin distal bolgelerinde okliizyon, beyne ait manyetik rezonans go-
riintiileri T2 agirhikli kesitlerde beyaz ve gri madde i¢inde kii¢lik, multifokal yogunluk artig
alanlar1 gosterir. Tedavide antitrombotik ilaglardan immiinomodiilatdr tedavilere kadar bir ¢ok
secenek denenmekte olup, tedavi secenekleri agisindan bir fikir birligi yoktur. Hastalik aktif bir
dénemden sonra kendi kendini sinirlayan bir seyir izler. Korliik, sagirlik ve demans geg dénem
sekelleri olup, hastalarin yarisi normal yagamlarina donmektedirler.

Anahtar Kelimeler: Retinokohleoserebral vaskiilopati, Susac Sendromu.

SUMMARY
Retinocochleocerebral Vasculopathy; " Susac Syndrome"

Susac syndrome is an occlusive arteriolar disease that provokes infarcts in the retina, coch-
lea and brain of young subjects, mostly women. Its cause is un-known. Some infarcts may be
asymptomatic and only revealed by ancillary investigation. Audiogram that shows bilateral sen-
sorineural hearing loss predominating on low frequencies, fundoscopy and fluorescein retinal
angiography demonstrating bilateral distal branch retinal artery occlusions and brain magnetic
resonance imaging T2 - weighted images disclosing small multifocal hyperintensities in white
and gray matter. Treatment options are not codified, ranging from antithrombotic drugs to im-
munomodulatory therapy. Course is self-limited after an active fluctuating phase. Blindness, de-
afness and dementia are late sequelae, and half of patients return to normal life.

Key Words: Retinocochleocerebral vasculopathy, Susac syndrome.

Retinokohleoserebral vaskiilopatinin etiyolojisi bi-

GIRIiS

1973'ten 1998'e kadar, retinal arterioler okliizyon,
isitme kayb1 ve ensefalopati tablosu gésteren ve ¢cogun-
lugunu geng kadmnlarin olusturdugu 44 olgu bildirilmis-
tir (1-4). Bu antite 1979 da Susac tarafindan retina, koh-

lea ve beyinde kii¢iik enfarktlara yol a¢an noninflamatu-
ar bir vaskiilopati olarak tanimlanmistir (5).

linmemektedir. 1998 e dek goz, kulak ve beyin digindaki
organ sistemlerinin tutulumu tanimlanmamigken son ay-
larda Petty ve ark. mikroanjiopatik kas tutulumu sapta-
diklart 3 olgu bildirmislerdir (4). Susac sendromu sikca
multipl sklerozla, sistemik lupus eritematozus gibi siste-
mik vaskiilitlerle ve sizofreni ile karistirilabildiginden
tan1 konmasi olduk¢a onem kazanmaktadir. 1973'te
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Pfaffenbach ve Hollenhorst tanimladiklar ilk 2 olguyu
once seronegatif sistemik lupus eritematozus olarak de-
gerlendirmislerdir (6).

Ayni sendrom farkli isimlerle de anilmigtir. 1988'de
Mass ve ark. RED-M (Retinopathy, Encephalopathy,
Deafness - Microangiopathy) sendromu, 1992'de
Schwitter ve ark. SICRET (Small Infarcts of Cochlear,
Retinal and Encephalic Tissues) sendromunu tanimla-
muglardir. Son olarak Petty ve ark. nin kullandig1 "reti-
nokohleoserebral vaskiilopati" adlandirmas: kabul gor-

mektedir (7,8).

Hastalik daha 6nce herhangi bir saglik sorunu ol-
mayan geng bireylerde goriilmekte olup ortalama bag-
langi¢ yas1 30 (18-42) dur. Bariz bir kadin predominansi
sozkonusu olup, olgularin 34 i kadin 10'u erkektir. Bag-
langic modeli ve organ sistemleri tutulumundaki siklik
heterojendir. Tk tutulan genellikle beyin (%45) olup,
baglangic doneminde retina tutulum orant %18 dir. As-
linda olgularin %97'si semptomlarin baglangi¢ donemin-
de klinik triada sahip degildirler. Triadin tamamlanmasi-
nin birkag hafta ile birkac yil arasinda genis bir zaman
aralifinda gerceklesebilmesi tanunin kesinlegsmesini zor-
lastirmaktadir (3).

Hastanin anamnezi, kullamlan ilaglar eslik eden di-
ger hastaliklar gibi faktorler etiyolojinin aydinlatilmas:
acisindan pek yararli olmaz. Bazi olgularda obezite,
migren, gebelik, oral kontraseptif ve istah azaltic ilag
kullammi dikkat cekmistir. Bir kisim olguda da aktif
fazdan hemen Once ates, cilt dokiintlileri iist solunum
yolu ve iiriner sistem enfeksiyonu bulgular1, miyalji, art-
ralji goriilebilmektedir (4).

Hastalik retina lezyonlari ile dzellikle primer ve se-
konder sistemik vaskiilitler ve enfeksiyon hastaliklar: ile
ilgili vaskiilitlerle ayirici taniya girmektedir (9).

ETIYOLOJI ve PATOGENEZ

Susac sendromu arterioler okliizyonlara bagli kii-
¢iik enfarktlarla iligkili olup okliizyonun tam mekaniz-
mas1 bilinmemektedir. Ancak beyin-omurilik sivisindaki
pleositoz gibi inflamasyon varhigini ¢agristiran bulgular
mevcuttur. Histolojik olarak vaskiilit, fibrinoid nekroz
ya da anormal doku depozitlerine ve displastik degisim-
lere rastlanmamigtir. Damar liilmeninde tikanma olabile-
cegi diigtiniildiigiinde ya da mikroembolik bir stireg var-
l1g1 aragtinldiginda; protein C veya antitrombin eksikli-
§i, aktive protein C direnci yada hiperhomosisteinemi
saptanmamugtir. Sadece 1 olguda protein S eksikligi ve
yine 1 olguda patent foramen ovale saptanmistir. Beyin-
omurilik sivis1 ve beyin biopsisi bulgular1 vazospastik
bir okliizyonu destekler nitelikte degildir. Arterioler has-

taligin neden sadece ti¢ sistemde sinirly kaldig: ¢ok agik
degildir. Hem retina hem de i¢ kulak, kan-beyin barieri-
ne benzer barierlere sahiptirler. Ayrica multip! enfarktla-
rin goriildiigii dokular ortak embriyolojik orijin gosteren
bir endotel dokusuna sahiptirler. Susac sendromunda ya-
pisal, fonksiyonel ve antijenik 6zellikleri ortak olan bu
endotel dokittaridaki bir anormallik arterioler okliizyo-
na neden olabilmektedir. Susac sendromunda herediter
bir patern bildirilmemistir (10).

Nicolle ve Mc Lachlan kendi olgularinda, sendro-
mun antifosfolipid antikor sendromunun bir pargasi ol-
dugunu ¢agristiracak sekilde antikardiolipin antikorlar-
nin saptandigim bildirmiglerdir (11). Fakat saptanan an-
tikorlar, tromboembolik potansiyel i¢in markor niteli-
ginde olan IgG izotipleri yerine IgM izotipleridir. Ayri-
ca olgularin 6nemli kisminda antikardiolipin antikorlari-
nin olmayist ve etkilenen arteriol ve kapillerlerde cogun-
lukla trombotik materyal ve fibrin depozitlerinin bulun-
mayigt prokoagiilan bir durumdan uzaklasiimasina ne-
den olmaktadir. Patogenezde vazospazmin roli oldugu
diistiniilmiis fakat bu hipotezi destekleyen objektif bul-
gulara rastlanmamistir (4). Bir olguda transdzofageal
ekokardiografi bulgular: ile saptanan patent foramen
ovalenin paradoksal serebral emboli olusturarak sendro-
ma yol agtif: diigiintilmiistiir (12).

Bir kisim olguda gegirilmis sitomegalovirus infek-
siyonuna ve iist solunum yolunun sinsisyal viral enfeksi-
yonuna ait serolojik bulgulara rastlanmistir. Boylece en-
feksiyona bagh antijenik bir uyarimmn tetikledigi immiin
bir mekanizmanin varlig1 sézkonusu olmustur. Olgularin
hi¢ birinde paraziter ya da fungal enfeksiyon bulgularina
rastlanmamustir (4).

Bazi olgularda eritrosit sedimentasyon hizinda orta
derecede bir artig, diisiik titrede antiniikleer antikor ve
romatoid faktdr saptanmustir (1, 5). Ayrica T4: T8 hiicre
oranlarinda de§isme ve serum kompleman diizeyinde
belirgin diisme gozlenen olgular da olmustur. Fakat kli-
nik ve serolojik olarak bir bag doku hastaliginin kesin
tanisina ulagilamamistir (4, 13).

Cilt, temporal arter, rektal mukoza, kas ve beyin bi-
opsilerine ait histopatolojik degerlendirmeler hastaligm
etiyolojisinin aydinlatilmas: agisindan pek az veri sagla-
mustir. Bazi olgularda nekrotizan 6zellikte olmayan hafif
nonspesifik dermal perivaskiiler bir inflamasyon ve da-
mar duvarinda IgM depozitleri saptanmustir (1).

Beyin biopsilerinde de fibrinoid nekroz ya da nek-
rotizan vaskiilit olmaksizin kiigiik enfarktlar ve perivas-
kiiler inflamatuar degisimler gozlenmistir. Periarterioler
inflamatuar degisimler ve endotel hiicrelerindeki sisme
patogenezde immiinolojik bir mekanizmanin rol oynaya-
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bilecegini diigiindiirmektedir. Bazi olgularda immiino-
supresif ilaglar ve prednizolon ile aktif fazdan sonra
Manyetik Rezonans (MR) bulgularinin tamamen gerile-
mesi de dikkat cekicidir. Zira serebral enfarktin sik go-
riilen sekillerinde, perivaskiiler inflamasyon ve iskemi
bulgularina ait MR gériintiilerinin tam olarak ortadan
kalkmas: mutad degildir. )

TANI ve KLINIK SEYIR

Susac sendromunun oldukga nadir goriildigii diisti-
niilse de aslinda olgularin énemli bir kisminin yanls ta-
nilarla degerlendirildigi aciktir. Baglangic semptomu
izole olarak ortaya ¢ikarken klinik triadin diger 6geleri
subklinik kalabilmektedir. Retinal arter okliizyonuyla
ortaya cikan olgular hic de az degildir (14).

Hastaligin klinik seyri triadin bir ya da daha fazla
komponentinin tekrarlayici ataklar seklindedir. Tablo
I'de Susac sendromunun klinik 6zellikleri gosterilmistir.
Tiim hastalar, aralarinda ortalama 4.7 ay olan 1-8 atak
gecirmektedirler. %17 olguda géz ve kulak tutulumu
asemptomatik seyretmektedir. Aktif fazin ortalama siire-
si ilk semptomun ortaya ¢ikisindan itibaren 15.5 + 18
aydir. Gérme alani kaybr ve odiometride isitme kaybi
tlim olgularda goriiliir. Nadiren tam gorme, isitme kaybi
ve demans bildirilmigtir. Olim bildirilmemistir. Beyne
ait MR bulgular akut fazdan sonra ¢ogunlukla kaybol-
maktadir. Beyin-omurilik sivisindaki protein artig1 ve
lenfositik pleositoz da birkac hafta icinde normale don-
mektedir. Fundoskopik retina bulgular: da normale dén-
mekte ya da tikanma olan arteriollerin yerinde giimiig
catlaklar1 goriiniimii yerlesmektedir. Sendrom sadece i¢
sisteme kisitl kalmakta ve spontan bir iyilesme gostere-
bilmektedir (9). Susac sendromunda tanisal testler ve
pozitiflik oranlar1 Tablo 2'de gosterilmistir.

Tablo 1. Susac sendromlu olgularda klinik bulgular
ve saptanma oranlari.

Tablo 2. Susac sendromunun tanisinda kullanilan
testler ve pozitiflik oranlar.

Klinik Bulgular 8?2;??,22;
Géz Tutulumu 100
Nérosensorial Igitme Kaybi 100
Beyin Tutulumu . 100

- Yiiriiyiis ve denge bozuklugu 77

- Kisilik ve davranis bozukluklar: 74

- Duyu bozukluklar: ve hafiza kayb: 74

- Hiperaktif tendon refleksleri 68

- V1. ve VIL sinir felcleri 27

Klinik Test g;’az::?;:)
Beyin-Omurilik Sivisi:
- Artmig protein icerigi 81
- Pleositoz 54
- Yiiksek IgG indeksi 14
Bilgisayarli Tomografi: Atrofi Bulgulan 24
MR da multipl odaklar 92
Serebral Anjiografi: Kii¢lik damar tutulumu 9
Elektroensefalografi: Genel disritmi difiiz 28
yavasglama
Beyin Biopsisi: Mikroenfarktlar 56
Odiometri: N6rosensorial isitme kaybi 100
- Bilateral 74
- Diigiik-orta frekanslarda 83
Vestibiiler disfonksiyon (kalorik cevap) 63
Fundus Floresein Anjiografisi:
- Arterioler dal okliizyonu 100
- Bilateral tutulum 90
- Arterioler daralma 90
- Geg fazda sizintr 50
- Perivaskiiler kiliflanma 20
- Retinal hemoraji 10
- Inflamatuar reaksiyon 5
Diger Pozitif Testler:
- Artmug eritrosit sedimentasyon hizi 24
- Hafif-orta eozinofili 14
- Antiniikleer antikor 19
- Anti-ss DNA antikoru 10
- Komplemanda (C3, C4) diisme 13
AYIRICI TANI

Susac sendromunun ayirict tanisi sisternik vaskiilit-
lerden mitokondrial ensefalopatilere kadar genis bir yel-
pazeyi kapsar (Tablo 3). Akut ve subakut multifokal no-
rolojik semptomlarla birlikte gérme alaninda ve odio-
metride fonksiyon kaybia neden olan durumlar ayirica
tanida g6z Oniinde bulundurulmalidir (4). Bir kisim ol-
guda ilk tani, santral sinir sistemi semptomlarinm multi-
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Tablo 3. Susac sendromunun ayirici tanisina giren
hastaliklar

MULTIPL SKLEROZ
VASKULOPATILER

- Primer Sistemik Vaskiilitler: Periarteritis Nodoza
Churg-Strauss Hastalig:
Takayasu Hastalifs
Behget Hastalifs
Wegener Graniilomatozu
Cogan Sendromu

- Sekonder Sistemik Vaskiilitler: Sistemik Lupus Eritematozus
Sarkoidozis

Sjogren Sendromu
Kriyoglobiilinemi
Treponema pallidum
Borrelia burgdorferi
Toxoplazma gondii

Herpes zoster
Mycobacterium tuberculosis

- Infeksiyona Bagl Vaskillitler:

Sistemik Noninflamatuar Vaskiilopatiler
- Arterioloskleroz
- Emboli fle Seyreden Patolojiler: Valvillopatiler
Endokardit
Patent Foramen Ovale
Miksoma
Miyokard Enfarkfiisti
- Trombtis {le Seyreden Patolojiler:  Protein C, S, AT III Eksiklikleri
Myeloproliferatif Hastaliklar
Antifosfolipid Sendromu
Hiperhomosisteinemi

- Kokain, Metamfetamin, Eroin
Bagimliliklart

- Ergotizm

Nedeni Bilinmeyen Sistemik Vaskiilopatiler: Eales Hastaliy
Degos ve Sneddon Sendromlart

Santral Sinir Sistemine Sl Vaskiilopatiler:
- Isole grantilomatoz anjitis
- Migren

DIGERLERI
- Mitokondrial Hastaliklar
- Adrenolokodistrofi

fokal dzelligi ve MR bulgulart nedeniyle multipl skleroz
olmaktadir. Fakat tek tarafli ya da asimetrik isitme kayb1
ve retinal arteriollerdeki titkanma multipl skleroz icin ti-
pik olmayan bulgulardir. MR goriintiilerinde agirlikl
olarak periventrikiiler ve kallozal beyaz materyalin tu-
tulmasi ise her iki patolojide ortaktir. Susac sendromun-
da lezyonlarin multipl skleroz plaklarmdan daha kiigiik
oldugu ve daha az birlesme egilimi gosterdigi dikkati
¢eker (15). Primer santral sinir sistemi lenfomast gérme

kaybi, multifokal norolojik bulgular ve MR da T2 agir-
likls kesitlerde periventrikiiler lezyonlar ile Susac send-
romuyla karigabilir. Fakat lenfomada sikca goriilen iiveit
Susac sendromunda goriilmedigi gibi retinal arterioler
okliizyon da lenfoma i¢cin mutad degildir (16, 17).

Bazi enfeksiydz ajanlar multifokal santral sinir sis-
temi lezyonlariyla birlikte gérme ve igitme kaybi olugtu-
rabilirler. Bunlarin arasinda tiiberkiiloz, mantarlar, sifi-
liz, Borelia ve bakteriel menenjit etkenleri énemli yer
tutar (4). Santral sinir sistemi sarkoidozu da gérme kay-
b1, multifokal akut ve subakut nérolojik bulgular ve 8.
kafa ¢ifti tutulumuna bagh isitme kaybi olusturabilir.
Fakat sarkoidozda goriilen iiveit, periflebit ve koryoreti-
nit Susac sendromunda goriilmez. Ayrica MR da gozle-
nen beyindeki lezyonlar sarkoidozda daha az sayida ve
daha genistir (18).

Kardiak kaynakl, servikosefalik veya intrakranial
genis damarlarin aterosklerozu, hipertansiyon, diabet ve
migren de retinal iskemi ve serebral enfarkt olusturabil-
mektedirler. Susac sendromunun baglangic dénemi mig-
renle karisabildigi gibi, migrenle birlikte de goriilebilir.
Migren i¢in tipik olan titresen 151k seklindeki skotom pa-
terni Susac sendromunda da goriilebilir. Migrende gorii-
lebilen merkezi sinir sistemi lezyonlar ise Susac sendro-
munun yaygin lezyonlarinin aksine genellikle arka beyin
dolagimi ve tek arter bolgesini kapsar (19, 20).

Temporal arterit de serebral ve retinal enfarkt olus-
turabilmektedir. Fakat Susac sendromunun aksine bir
ileri yas hastalig1 olup, artmig eritrosit sedimentasyon
hiziyla birliktedir. Ayrica temporal arterit periferik arte-
rioller yerine santral retinal arteri ve posterior silier arte-
ri tutmakta ve 6n iskemik optik noropati olusturmaktadir
(10).

Bir graniilomatdz vaskiilit olan Takayasu arteriti re-
tinal iskemi olusturabilmekle birlikte orta ve biiyiik boy
arteriollerde stenoz olugturmasi ile Susac sendromundan
ayriir (21).

Sistemik lupus eritematozus da retinal iskemi ve se-
rebral enfarkt olusturabilir. Artralji, miyalji, deri dokiin-
tileri antiniikleer antikor ve nadir de olsa merkezi sinir
sistemni vaskiiliti ile Susac sendromuna benzerlik goster-
mektedir. Fakat lupusta sikca goriilen iskemik optik n6-
ropati, santral retinal arter ve ven okliizyonlari, atilmis
pamuk goriiniimli eksudalar Susac sendromunda goriil-
mez (22, 23).

Bir sistemik nekrotizan vaskiilit olan periarteritis
nodoza yaygin olarak kiiciik ve orta boy arterleri tutup
gorme kayb1 ve serebral enfarkt olusturabilir. Fakat goze
ait bulgular episklerit, iritis, retinal hemoraji ve eksuda-
lar olup, Susac sendromundan ayrilmaktadir (4).
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Diger bir nekrotizan sistemik vaskiilit olan Wege-
ner graniilomatozu optik sinir tutulumuna bagh gérme
kayb1 yaninda 8. kafa ¢ifti tutulumuna bagl isitme kay-
b1, santral sinir sistemi, solunum sistemi ve bobreklerde
vaskiilitle seyreder (24). Churg-Strauss sendromu da bir
allerjik graniilomattz vaskiilit olup iskemik optik néro-
pati olusturur (25). Her iki patoloji de multisistem tutu-
lumu ile Susac sendromundan ayrnlirlar.

Néro-Behget tablosu da ayirici taniya giren bir di-
ger 6nemli patolojidir (26). Eales hastalif1 da retinal
vaskiilit ve santral sinir sistemi tutulumu gosterebilmek-
le birlikte retinanin gériiniimii Susac sendromundan ay-
rilmaktadir (4).

RETINA BULGULARI

En tipik gorsel sikayet, iki tarafl: olabilen ve retinal
arterioler okliizyona bagli segmental gdrme kaybidir.
Hemianopsi ise bildirilmemistir. Baz: olgularda migren-
dekine benzer skotomlar ortaya ¢ikarken, bir kisim olgu-
da arterioler okliizyon asemptomatik kalabilmektedir.
Lezyonun periferde ve kiiciik olmasi yaninda ensefalo-
pati de skotomun algilanmasini onleyebilmektedir (1, 2).
Tipik oftalmolojik bulgu retinal arteriollerde okliizyon
ya da daralmadir. Sikca goriilen tikanmanin dtesindeki
kan siitununda segmentasyon, olaym bir emboliden ¢ok
tromboza bagli olabilecegini diistindiirmektedir. Vitreus-
ta ya da 6n kamarada hiicresel reaksiyon bulgusu yoktur.
Nekrotizan vaskiilitlerin aksine periarterioler bir infla-
masyon ya da kiliflanma goriilmez. Daralma olan damar
segmentlerinde oftalmoskopik ve anjiografik olarak ok-
liizyon goriilmez. Boya s1zintist ve vaskiilopati seklinde
bir duvar hasar1 gozlenir. Retinal venlerin tutulmast ise
¢ok nadirdir (1, 6).

Santral retinal arter dallarinda okliizyon gozlenen
olgularda makulada kiraz kirmizist goriiniim ve nadiren
atilmig pamuk manzaras: gozlenir. Periferik ve kiiclik
okliizyonlar gozden kacabilir. Uveit bulgulari, damar
proliferasyonlari, vitreus igine hemoraji ve spontan reti-
na dekolmani gézlenmez. Bir tek olguda bilateral optik
atrofi gdzlenmistir. Fundus floresein anjiografisinde en
sik arterioler daralma ve ge¢ fazda s1zint1 gézlenir. Anji-
ografik goriiniimiin retinal vaskiilitten ayrilmas: zordur.
Perimetrik muayene, fonksiyonel durumun ve ge¢ sekel-
lerin degerlendirilmesi icin yararl olabilmektedir (23,
24).

VESTIBULOKOHLEAR BULGULAR

Tek ya da ¢ift tarafl: ndrosensorial isitme kaybinin
yani sira vertigo, tinnitus bulanti, kusma, denge bozuk-
lugu ve nistagmus gozlenebilir. Bazi olgularda ensefalo-
patinin varhig: isitme kaybinin farkedilmesini dnleyebi-

lir. Bir kisim olguda da igitme kayb1 asemptomatik olup
sadece odiometri ile ortaya konabilir. Saf ton odiometri-
sinde daha ¢ok diisiik frekanslarda gozlenen isitme kay-
b1 i¢ kulagmn ug arteriollerince beslenen kohleanin apikal
kivrimindaki mikroenfarktlara baghdir. Baz1 olgularda
kalorik test, vestibuler disfonksiyon yoniinde sonug ve-
rir. Vertigo ve ataksinin varlig1 hem vestibuler sistemin
hem de santral sinir sisteminin tutulumuyla birlikte ola-
bilmektedir (2, 4).

NOROLOJIK BULGULAR

Beyindeki mikroanjiopatinin multifokal olmasi ne-
deniyle nérolojik bulgular da degisken olabilmekte, reti-
nal ve vestibulokohlear bulgular: gizleyebilmektedir.
Nérolojik semptomlar, difiiz, multifokal, akut ya da kro-
nik baslangi¢c gosterebilir ve hastaligin aktif fazinda
progresyonla seyredebilir. Olgularin yaridan fazlasinda
migren benzeri bag agrisi ilk sikayet olarak ortaya cikar.
Duyumsama, hafiza ve davranig bozukluklar ile psikiat-
rik tedaviye ihtiya¢ duyulabilir. Afazi, apraksi, ataksi ve
vertigo yaninda kortikospinal traktus semptomlari, hi-
perrefleksi ve Babinski belirtisi pozitifligi, sfinkter bo-
zukluklari, konviilsiyonlar, hipotalamopitiiiter sistem tu-
tulumunda amenore goriilebilmektedir. Beyin-omurilik
stvisinda tipik olarak hafif bir iflamatuar reaksiyon go-
riilebilir. Protein igerigi artmigtir fakat genellikle 300
mg/dl dederi agilmaz. Bazi olgularda hafif bir lenfositik
pleositoz olup, hiicre sayisi mm3'de 20 yi asmaz.

Beyin-omurilik sivisinda infeksiydz ve tiimoral pa-
tolojilere yonelik serolojik testler negatiftir. Oligoklonal
band ve immiinoglobulin sentezi pek az olguda artmis
bulunur (4). Elektroensefalografide yaygin mikroenfark-
tlara bagl olarak difiiz bir yavaglama gézlenir. fleri do-
nemde atrofi geligmemis ise bilgisayarl: tomografi bul-
gulari normaldir. MR bulgulari ise daha tipiktir. T2 agir-
Iikl kesitlerde sentrum semiovale, korpus kallozum, ko-
rona radiata, internal kapsiil, pons tabani, serebral ve se-
rebellar pedinkiiller ve serebellar hemisferlerdeki beyaz
madde ile talamus ve bazal ganglionlardaki gri madde
icinde kiiciik odaklar halinde sinyal artis1 saptanir. % 96
olguda saptanan bu anormal MR bulgular aslinda hasta-
liga spesifik olmayip 6zellikle multipl skleroz ve santral
sinir sisteminin izole graniilomatoz vaskiiliti ile karisa-
bilir. Serebral anjiografinin % 91 olguda normal olusu
Susac sendromunu diger serebral vaskiiler hastaliklardan
biiyiik oranda aywrir (2, 27).

SISTEMIK BULGULAR

Bazi olgularda ates, dokiintii, atralji ve miyalji go-
riilebilir. Bu sistemik bulgular Susac sendromunun &zel-
likle sistemik Iupus eritematozus ile karigtiriimasina ne-
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den olabilir. Miyopati ile uyumlu biopsi ve elektrofizyo-
loji bulgular: olan olgular da olmustur. Kas dokuda da
trombiis ve enfarkt saptanmasi sendromun, dncelikle lig
sistemi tutan sistemik bir hastalik olabilecegini diigiin-
diirmektedir (1).

TEDAVI ve PROGNOZ

Olgularm biiyiik bir kisminda tek fazls bir hastalik
tablosu goriiliir ve akut-fulminan fazdan sonra yeni
semptomlar goriilmez. Aktif faz ise birkag yila uzayabil-
mektedir. Nadir birka¢ olguda progresif seyir gozlen-
migtir. Olgularin yaklagik 1/5'1 tedavisiz diizelme gOste-
rir. Histolojik ve biyolojik kesin bulgular olmasa da inf-
lamatuar ve trombotik fizyopatojenik hipotezlere daya-
narak tedavi modaliteleri olusturulmustur.

Prokoagiilan bir durumun goézlenmedigi olgularda
antikoagiilan tedavinin yeri olmay1p, hatta tedavinin yan
etkileri sorun yaratabilmektedir. Olgularin 6nemli bir
kisminda kortikosteroid, immiin baskilayicilar, intrave-
n6z immunoglobulin, plazmaferez ya da bunlarin kom-
binasyonu uygulanmigtir. Cogunda diizelme goriilmekle
birlikte tabloya yeni semptomlarin ilave oldugu olgu sa-
yis1 da az degildir. Genellikle oral ya da intravendz yolla
uygulanan kortikosteroidler ilk tedavi segenegi olarak
kabul edilmektedir. Immiin baskilayici ajanlardan siklo-
fosfamid veya azatioprin bu tedaviye ilave edilebilmek-
tedir. Immiinoglobulin ve plazmaferez tedavileri tartisg-
malidir (12). Kalsiyum kanal blokorleri ek tedavi sege-
negi olarak antivazospastik amacla denenmistir (3).

Hastalik genellikle tek fazli olup, fonksiyonel so-
nugclari, semptomlarin en bariz oldugu dénemdeki klinik
bulgularin ciddiyetiyle orantilt olmaktadir. Aktif fazin
erken dénemlerinde agir seyir gosteren olgularda kalic
gdrme ve isitme kayiplariyla agir nérolojik hasarlar olu-
sabilmektedir (2). Hastalifin ilk yil1 i¢inde olgular gor-
me alani, floresein anjiografi, odiometri ve MR ile dii-
zenli araliklarla takip edilmelidirler.

SONUC

Etkilenen {i¢ sistemden birinin g&z olmasi nedeniy-
le, son yillarda 6nem kazanmug bir klinik antite olarak
Susac sendromu oftalmologlar agisindan da 6nem tagi-
maktadir. Son yillarda sinirlari daha da genislemis olan
nérooftalmoloji, olgularin 6nemli bir kisminda baslangi¢
semptomlarmin goézle ilgili oldugu bu sendromu da kap-
samaktadir. Tanisinda ¢cogunlukla gecikilen ve yanls ta-
mlarla takip edilen bu sendrom sanildigindan daha sik
karsilagilan bir patolojidir. On ve arka segmentte baska
patolojilerin eslik etmedigi retina periferindeki arterioler
okliizyon bulgular1 geng bir kadinda Susac sendromunu

da hatirlatmali, sensorinéral isitme kayb1 ve yaygin se-
rebral infarkt varlifi aragtinimalidir. Bir yandan demiye-
linizan hastaliklar, bagdoku hastaliklar, prokoagiilan
durumlar, enfeksiyon ve maliniteler, serebral ve retinal
iskeminin nedenleri olarak diisiintiliirken bu antite de
gdzden uzak tutulmamalidir. Etiyopatogenezinde immiin
sistemin rol oynadig1 diisiiniilen bu sendromun taminma-
sinda ve aydinlatilmasinda oftalmologlara da gorev diis-
mektedir. Bir oftalmolog bu ve benzeri klinik tablolar
meslek hayati boyunca ancak birkag kez gorebilir ve bu
nedenle taninin atlanmamasi daha da 6nem kazanmakta-
dur.
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