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Retinokohleoserebral Vaskiilopati; "Susac Sendromu" 
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GiRi~ 

OZET 
Susac sendromu s1khkla gens; kadmlarda gori.ilen, retina, kohlea ve beyinde enfarktlara yol 

a9an okluziv arterioler bir hastahkt1r. Nedeni tam olarak bilinmemektedir. Baz1 enfarktlar 
asemptomatik olup sadece ileri tetkiklerle ortaya konabilmektedir. Odiogram ozellikle dti§tik 
frekanslarda belirginlqen bilateral sensorinoral i§itme kayb1, fundoskopi ve floresein anjiografi 
bilateral retinal arter dallanmn distal bOlgelerinde okltizyon, beyne ait manyetik rezonans go­
rtinti.ileri T2 ag1rhkh kesitlerde beyaz ve gri madde i9inde kti9tik, multifokal yogunluk artl§l 
alanlan gosterir. Tedavide antitrombotik ila9lardan immtinomodi.ilatOr tedavilere kadar bir 90k 
se9enek denenmekte olup, tedavi se9enekleri a91smdan bir fikir birligi yoktur. Hastahk aktif bir 
donemden sonra kendi kendini s1mrlayan bir seyir izler. Korltik, sag1rhk ve demans ges;: donem 
sekelleri olup, hastalann yarlSI normal ya§amlanna donmektedirler. 

Anahtar Kelimeler: Retinokohleoserebral vaski.ilopati, 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. 

1973'ten 1998'e kadar, retinal arterioler okltizyon, 
i§itme kayb1 ve ensefalopati tablosu gosteren ve r;ogun­
lugunu genr; kadmlann olu§turdugu 44 olgu bildirilmi§­
tir (1-4). Bu antite 1979 da Susac tarafmdan retina, koh­
lea ve beyinde kiit;iik enfarktlara yol ar;an noninflamatu­
ar bir vaskiilopati olarak tammlanmi§tlr (5). 

Retinokohleoserebral vaskiilopatinin etiyolojisi bi­
linmemektedir. 1998 e dek goz, kulak ve beyin di§mdaki 
organ sistemlerinin tutulumu tammlanmamt§ken son ay­
larda Petty ve ark. mikroanjiopatik kas tutulumu sapta­
dtklan 3 olgu bildirmi§lerdir (4). Susac sendromu stkr;a 
multipl sklerozla, sistemik lupus eritematozus gibi siste­
mik vaskiilitlerle ve sizofreni ile kan§tinlabildiginden 
tam konmas1 oldukr;a onem kazanmaktadu. 1973'te 
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Pfaffenbach ve Hollenhorst tammlad1klan ilk 2 olguyu 
once seronegatif sistemik lupus eritematozus olarak de­
gerlendirmi§lerdir (6). 

Aym sendrom farkh isimlerle de amlml§tlr. 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 tammla­
ml§lardlr. Son olarak Petty ve ark. nm kulland1g1 "reti­
nokohleoserebral vaskiilopati" adland1rmas1 kabul gor­
mektedir (7 ,8). 

Hastahk daha once herhangi bir saghk sorunu ol­
mayan geng bireylerde goriilmekte olup ortalama ba§­
langlg ya§l 30 (18-42) dur. Bariz bir kadm predominans1 
sozkonusu olup, olgulann 34 li kadm lO'u erkektir. Ba§­
langlg modeli ve organ sistemleri tutulumundaki s1khk 
heterojendir. ilk tutulan genellikle beyin (o/o45) olup, 
ba§lang1g doneminde retina tutulum oram %18 dir. As­
lmda olgulann %97'si semptomlarm ba§lang1g donemin­
de klinik triada sahip degildirler. Triadm tamamlanmasl­
mn birkag hafta ile birkag yll arasmda geni§ bir zaman 
arahgmda gergekle§ebilmesi tanmm kesinle§mesini zor­
la§tlrmaktadlr (3). 

Hastamn anamnezi, kullamlan ilaglar e§lik eden di­
ger hastahklar gibi faktOrler etiyolojinin aydmlatllmas1 
aglSlndan pek yararh olmaz. Baz1 olgularda obezite, 
migren, gebelik, oral kontraseptif ve i§tah azalt1c1 ilag 
kullamm1 dikkat gekmi§tir. Bir kls1m olguda da aktif 
fazdan hemen once ate§, cilt doklinttileri list solunum 
yolu ve liriner sistem enfeksiyonu bulgulan, miyalji, art­
ralji gortilebilmektedir (4). 

Hastahk retina lezyonlan ile ozellikle primer ve se­
konder sistemik vasktilitler ve enfeksiyon hastahklan ile 
ilgili vasktilitlerle aymc1 tamya girmektedir (9). 

ETiYOLOJi ve PA TOGENEZ 

Susac sendromu arterioler okllizyonlara bagh kli­
glik enfarktlarla ili§kili olup okltizyonun tam mekaniz­
masl bilinmemektedir. Ancak beyin-omurilik SlVlsmdaki 
pleositoz gibi inflamasyon varhgm1 gagn§tlran bulgular 
mevcuttur. Histolojik olarak vasktilit, fibrinoid nekroz 
ya da anormal doku depozitlerine ve displastik degi§im­
lere rastlanmaml§tlr. Damar ltimeninde tlkanma olabile­
cegi dli§lintildliglinde ya da mikroembolik bir slireg var­
hgl ara§tmld1gmda; protein C veya antitrombin eksikli­
gi, aktive protein C direnci yada hiperhomosisteinemi 
saptanmaml§tlr. Sadece 1 olguda protein S eksikligi ve 
yine 1 olguda patent foramen ovale saptanml§tlr. Beyin­
omurilik SlVlSl ve beyin biopsisi bulgulan vazospastik 
bir okllizyonu destekler nitelikte degildir. Arterioler has-

tahgm neden sadece lig sistemde s1mrh kald1g1 gok ag1k 
degildir. Hem retina hem de ig kulak, kan-beyin barieri­
ne benzer barierlere sahiptirler. Aynca multipl enfarktla­
nn goriildligli dokular ortak embriyolojik orijin gosteren 
bir endotel dokusuna sahiptirler. Susac sendromunda ya­
plsal, fonksiyonel ve antijenik ozellikleri ortak olan bu 
endotel dokulanndaki bir anormallik arterioler okltizyo­
na neden olabilmektedir. Susac sendromunda herediter 
bir patern bildirilmemi§tir (10). 

Nicolle ve Me Lachlan kendi olgulannda, sendro­
mun antifosfolipid antikor sendromunun bir pargas1 ol­
dugunu gagn§tlracak §ekilde antikardiolipin antikorlan­
mn saptand1gm1 bildirmi§lerdir (11). Fakat saptanan an­
tikorlar, tromboembolik potansiyel igin markor niteli­
ginde olan lgG izotipleri yerine IgM izotipleridir. Ayn­
ca olgulann onemli klsmmda antikardiolipin antikorlan­
nm olmayl§l ve etkilenen arteriol ve kapillerlerde gogun­
lukla trombotik materyal ve fibrin depozitlerinin bulun­
mayl§I prokoagtilan bir durumdan uzakla§llmasma ne­
den olmaktad1r. Patogenezde vazospazmm rolti oldugu 
dli§lintilmli§ fakat bu hipotezi destekleyen objektif bul­
gulara rastlanmaml§tlr (4). Bir olguda transozofageal 
ekokardiografi bulgulan ile saptanan patent foramen 
ovalenin paradoksal serebral emboli olu§turarak sendro­
ma yol agt1g1 dli§lintilmli§ttir (12). 

Bir kls1m olguda gegirilmi§ sitomegalovirus infek­
siyonuna ve list solunum yolunun sinsisyal viral enfeksi­
yonuna ait serolojik bulgulara rastlanml§tlr. Boylece en­
feksiyona bagh antijenik bir uyanmm tetikledigi immlin 
bir mekanizmamn varhg1 sozkonusu olmu§tur. Olgularm 
hig birinde paraziter ya da fungal enfeksiyon bulgularma 
rastlanmaml§tlr ( 4 ). 

Baz1 olgularda eritrosit sedimentasyon h1zmda orta 
derecede bir artl§, dli§lik titrede antinlikleer antikor ve 
romatoid faktOr saptanml§tlr (1, 5). Aynca T4: T8 hlicre 
oranlannda degi§me ve serum kompleman dlizeyinde 
belirgin dli§me gozlenen olgular da olmu§tur. Fakat kli­
nik ve serolojik olarak bir bag doku hastahgmm kesin 
tamsma ula§llamaml§tlr (4, 13). 

Cilt, temporal arter, rektal mukoza, kas ve beyin bi­
opsilerine ait histopatolojik degerlendirmeler hastahgm 
etiyolojisinin aydmlat1lmas1 ag1smdan pek az veri sagla­
ml§tlr. Baz1 olgularda nekrotizan ozellikte olmayan hafif 
nonspesifik dermal perivaskiiler bir inflamasyon ve da­
mar duvannda IgM depozitleri saptanml§tlr (1). 

Beyin biopsilerinde de fibrinoid nekroz ya da nek­
rotizan vasktilit olmakslZln kliglik enfarktlar ve perivas­
ktiler inflamatuar degi§imler gozlenmi§tir. Periarterioler 
inflamatuar degi§imler ve endotel hlicrelerindeki §i§me 
patogenezde immlinolojik bir mekanizmamn rol oynaya-
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bilecegini dti§tindtirmektedir. Baz1 olgularda immtino­
supresif ilas:lar ve prednizolon ile aktif fazdan sonra 
Manyetik Rezonans (MR) bulgulannm tamamen gerile­
mesi de dikkat s:ekicidir. Zira serebral enfarktm s1k go­
rtilen §ekillerinde, perivasktiler inflamasyon ve iskemi 
bulgulanna ait MR gortinttilerinin tam olarak ortadan 
kalkmas1 mutad degildir. 

T ANI ve KLiNiK SEYiR 

Susac sendromunun olduks:a nadir gortildtigti dti§ti­
ntilse de ashnda olgulann onemli bir klsmmm yanh§ ta­
mlarla degerlendirildigi as:1kt1r. Ba§lang19 semptomu 
izole olarak ortaya yikarken klinik triadm diger ogeleri 
subklinik kalabilmektedir. Retinal arter okltizyonuyla 
ortaya 91kan olgular hi9 de az degildir (14). 

Hastahgm klinik seyri triadm bir ya da daha fazla 
komponentinin tekrarlayici ataklan §eklindedir. Tablo 
I 'de Susac sendromunun klinik ozellikleri gi:isterilmi§tir. 
Ttim hastalar, aralannda ortalama 4.7 ay olan 1-8 atak 
ges:irmektedirler. %17 olguda gi:iz ve kulak tutulumu 
asemptomatik seyretmektedir. Aktif fazm ortalama stire­
si ilk semptomun ortaya yiki§mdan itibaren 15.5 ± 18 
ayd1r. Gi:irme alam kayb1 ve odiometride i§itme kayb1 
ttim olgularda gi:irtiltir. Nadiren tam gi:irme, i§itme kayb1 
ve demans bildirilmi§tir. C>ltim bildirilmemi§tir. Beyne 
ait MR bulgulan akut fazdan sonra s:ogunlukla kaybol­
maktadir. Beyin-omurilik SIVIsmdaki protein arti§I ve 
lenfositik pleositoz da birka9 hafta iyinde normale don­
mektedir. Fundoskopik retina bulgulan da normale don­
mekte ya da tikanma olan arteriollerin yerinde gtimti§ 
s:atlaklan gi:irtintimti yerle§mektedir. Sendrom sadece iiy 
sisteme kls1th kalmakta ve spontan bir iyile§me gi:istere­
bilmektedir (9). Susac sendromunda tamsal testier ve 
pozitiflik oranlan Tablo 2'de gi:isterilmi§tir. 

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

Klinik Bulgular Saptanma 
Oram (%) 

Goz Tutulumu 100 

Norosensorial I§itme Kayb1 100 

Beyin Tutulumu 100 

- Yiiriiyii§ ve denge bozuklugu 77 

- Ki§ilik ve davram§ bozukluklan 74 

- Duyu bozukluklan ve haf1za kayb1 74 

- Hiperaktif tendon refleksleri 68 

- VI. ve VII. sinir felyleri 27 

Tablo 2. Susac sendromunun tanzsznda kullanzlan 
testier ve pozitiflik oranlarz. 

Klinik Test Pozitiflik 
Oram (%) 

Beyin-Omurilik SiVlsJ: 

- Artml§ protein is:erigi 81 

- Pleositoz 54 

- Yiiksek IgG indeksi 14 

Bilgisayarh Tomografi: Atrofi Bulgulan 24 

MR da multipl odaklar 92 

Serebral Anjiografi: Kiiyiik damar tutulumu 9 

Elektroensefalografi: Gene! disritmi difiiz 88 
yava§Iama 

Beyin Biopsisi: Mikroenfarktlar 56 

Odiometri: Norosensorial i§itme kayb1 100 

-Bilateral 74 

- Dii§iik-orta frekanslarda 83 

Vestibiiler disfonksiyon (kalorik cevap) 63 

Fundus Fl6resein Anjiografisi: 

- Arterioler dal okliizyonu 100 

- Bilateral tutulum 90 

- Arterioler daralma 90 

- Gey fazda slZlntJ 50 

- Perivaskiiler kihflanma 20 

- Retinal hemoraji 10 

- inflamatuar reaksiyon 5 

Diger Pozitif Testier: 

- Artmi§ eritrosit sedimentasyon hizJ 24 

- Hafif-orta eozinofili 14 

- Antiniikleer antikor 19 

- Anti-ss DNA antikoru 10 

- Komplemanda (C3, C4) dii§me 13 

A YIRICI T ANI 

Susac sendromunun aymc1 tams1 sistemik vasktilit­
lerden mitokondrial ensefalopatilere kadar geni§ bir yel­
pazeyi kapsar (Tablo 3). Akut ve subakut multifokal ni:i­
rolojik semptomlarla birlikte gi:irme alanmda ve odio­
metride fonksiyon kaybma neden olan durumlar aymc1 
tamda gi:iz i:intinde bulundurulmahd1r (4). Bir k1Slm ol­
guda ilk tam, santral sinir sistemi semptomlannm multi-
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Tabla 3. Susac sendromunun ayzrzcz tanzszna giren 
hastalzklar 

MUL TiPL SKLEROZ 
VASKULOPATiLER 

-Primer Sistemik Vasklilitler: 

- Sekonder Sistemik Vasktilitler: 

- infeksiyona Bagh Vasklilitler: 

Sistemik Noninflamatuar Vasklilopatiler 
- Arterioloskleroz 
- Emboli ile Seyreden Patolojiler: 

-Trombils ile Seyreden Patolojiler: 

- Kokain, Metamfetamin, Eroin 
Bagimhhklan 

- Ergotizm 

Periarteritis Nodoza 
Churg-Strauss Hastahg1 
Takayasu Hastahg1 
Beh9et Hastahg1 
Wegener Granlilomatozu 
Cogan Sendromu 
Sistemik Lupus Eritematozus 
Sarkoidozis 
Sjogren Sendromu 
Kriyoglobtilinemi 
Treponema pallidum 
Borrelia burgdorferi 
Toxoplazma gondii 
Herpes zoster 
Mycobacterium tuberculosis 

Valvlilopatiler 
Endokardit 
Patent Foramen Ovate 
Miksoma 
Miyokard Enfarkttisii 
Protein C, S, AT Ill Eksiklikleri 
Myeloproliferatif Hastahklar 
Antifosfolipid Sendromu 
Hiperhomosisteinemi 

Nedeni Bilinmeyen Sistemik Vasklilopatiler: Eales Hastahg1 
Degos ve Sneddon Sendromlan 

Santral Sinir Sistemine Sm1rh Vasklilopatiler: 
- isole granlilomatoz anjitis 
- Migren 

DiGERLERi 
- Mitokondrial Hastahklar 
- Adrenolokodistrofi 

fokal ozelligi ve MR bulgulan nedeniyle multipl skleroz 
olmaktad1r. Fakat tek tarafh ya da asimetrik i§itme kayb1 
ve retinal arteriollerdeki tlkanma multipl skleroz is;in ti­
pik olmayan bulgulard1r. MR gorlintiilerinde ag1rhkh 
olarak periventrikiiler ve kallozal beyaz materyalin tu­
tulmasl ise her iki patolojide ortaktlr. Susac sendromun­
da lezyonlann multipl skleroz plaklanndan daha klis;lik 
oldugu ve daha az birle§me egilimi gosterdigi dikkati 
s;eker (15). Primer santral sinir sistemi lenfomas1 gorme 

kayb1, multifokal norolojik bulgular ve MR da T2 aglr­
hkh kesitlerde periventrikiiler lezyonlar ile Susac send­
romuyla kan§abilir. Fakat lenfomada s1kca goriilen liveit 
Susac sendromunda goriilmedigi gibi retinal arterioler 
okliizyon da lenfoma is;in mutad degildir (16, 17). 

Baz1 enfeksiyoz ajanlar multifokal santral sinir sis­
temi lezyonlanyla birlikte gorme ve i§itme kayb1 olu§tu­
rabilirler. Buplann arasmda tiiberkiiloz, mantarlar, sifi­
liz, Borelia ve bakteriel menenjit etkenleri onemli yer 
tutar (4). Santral sinir sistemi sarkoidozu da gorme kay­
bl, multifokal akut ve subakut norolojik bulgular ve 8. 
kafa s;ifti tutulumuna bagh i§itme kayb1 olu§turabilir. 
Fakat sarkoidozda goriilen liveit, periflebit ve koryoreti­
nit Susac sendromunda goriilmez. Aynca MR da gozle­
nen beyindeki lezyonlar sarkoidozda daha az say1da ve 
daha geni§tir (18). 

Kardiak kaynakh, servikosefalik veya intrakranial 
geni§ damarlann aterosklerozu, hipertansiyon, diabet ve 
migren de retinal iskemi ve serebral enfarkt olu§turabil­
mektedirler. Susac sendromunun ba§langw donemi mig­
renle kan§abildigi gibi, migrenle birlikte de goriilebilir. 
Migren is;in tipik olan titre§en l§lk §eklindeki skotom pa­
temi Susac sendromunda da goriilebilir. Migrende gorli­
lebilen merkezi sinir sistemi lezyonlan ise Susac sendro­
munun yaygm lezyonlanmn aksine genellikle arka beyin 
dola§1m1 ve tek arter bi:ilgesini kapsar (19, 20). 

Temporal arterit de serebral ve retinal enfarkt olu§­
turabilmektedir. Fakat Susac sendromunun aksine bir 
ileri ya§ hastahg1 olup, artml§ eritrosit sedimentasyon 
hlZlyla birliktedir. Aynca temporal arterit periferik arte­
rioller yerine santral retinal arteri ve posterior silier arte­
ri tutmakta ve on iskemik optik noropati olu§turmaktad1r 
(10). 

Bir graniilomat6z vaskiilit olan Takayasu arteriti re­
tinal iskemi olu§turabilmekle birlikte orta ve bliylik boy 
arteriollerde stenoz olu§turmasl ile Susac sendromundan 
aynhr (21). 

Sistemik lupus eritematozus da retinal iskemi ve se­
rebral enfarkt olu§turabilir. Artralji, miyalji, deri doklin­
tiileri antinlikleer antikor ve nadir de olsa merkezi sinir 
sistemi vaskiiliti ile Susac sendromuna benzerlik goster­
mektedir. Fakat lupusta s1ks;a goriilen iskemik optik no­
ropati, santral retinal arter ve ven okliizyonlan, atllml§ 
pamuk gorliniimlii eksudalar Susac sendromunda goriil­
mez (22, 23). 

Bir sistemik nekrotizan vaskiilit olan periarteritis 
nodoza yaygm olarak klis;lik ve orta boy arterleri tutup 
gorme kayb1 ve serebral enfarkt olu§turabilir. Fakat goze 
ait bulgular episklerit, iritis, retinal hemoraji ve eksuda­
lar olup, Susac sendromundan aynlmaktad1r (4). 
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Diger bir nekrotizan sistemik vasklilit olan Wege­
ner grantilomatozu optik sinir tutulumuna bagh gorme 
kaybi yanmda 8. kafa gifti tutulumuna bagh i§itme kay­
hi, santral sinir sistemi, solunum sistemi ve bobreklerde 
vasklilitle seyreder (24). Churg-Strauss sendromu da bir 
allerjik grantilomat6z vasktilit olup iskemik optik noro­
pati olu§turur (25). Her iki patoloji de multisistem tutu­
lumu ile Susac sendromundan aynhrlar. 

Noro-Behget tablosu da aymci tamya giren bir di­
ger onemli patolojidir (26). Eales hastahgi da retinal 
vasktilit ve santral sinir sistemi tutulumu gosterebilmek­
le birlikte retinanm goriiniimii Susac sendromundan ay­
nlmaktadir (4). 

RETiNA BULGULARI 

En tipik gorse! §ikayet, iki tarafh olabilen ve retinal 
arterioler okliizyona bagh segmental gorme kaybidir. 
Hemianopsi ise bildirilmemi§tir. Bazi olgularda migren­
dekine benzer skotomlar ortaya gikarken, bir klSlm olgu­
da arterioler okliizyon asemptomatik kalaQilmektedir. 
Lezyonun periferde ve kiigiik olmasi yanmda ensefalo­
pati de skotomun algilanmasmi onleyebilmektedir (1, 2). 
Tipik oftalmolojik bulgu retinal arteriollerde okliizyon 
ya da daralmadir. Sikga gortilen tikanmanm otesindeki 
kan siitununda segmentasyon, olaym bir emboliden gok 
tromboza bagh olabilecegini dii§iindiirmektedir. Vitreus­
ta ya da on kamarada hiicresel reaksiyon bulgusu yoktur. 
Nekrotizan vasktilitlerin aksine periarterioler bir infla­
masyon ya da kihflanma goriilmez. Daralma olan damar 
segmentlerinde oftalmoskopik ve anjiografik olarak ok­
liizyon goriilmez. Boya sizmtlsi ve vasktilopati §eklinde 
bir duvar hasan gozlenir. Retinal venlerin tutulmas1 ise 
gok nadirdir (1, 6). 

Santral retinal arter dallannda okliizyon gozlenen 
olgularda makulada kiraz kirmiZISI goriiniim ve nadiren 
atilmi§ pamuk manzaras1 gozlenir. Periferik ve kiigiik 
okliizyonlar gozden kagabilir. Oveit bulgulan, damar 
proliferasyonlan, vitreus igine hemoraji ve spontan reti­
na dekolmam gozlenmez. Bir tek olguda bilateral optik 
atrofi gozlenmi§tir. Fundus floresein anjiografisinde en 
sik arterioler daralma ve geg fazda sizmti gozlenir. Anji­
ografik goriiniimiin retinal vasktilitten aynlmasi zordur. 
Perimetrik muayene, fonksiyonel durumun ve geg sekel­
lerin degerlendirilmesi igin yararh olabilmektedir (23, 
24). 

VESTiBULOKOHLEAR BULGULAR 

Tek ya da gift tarafli norosensorial i§itme kaybmm 
yam Sira vertigo, tinnitus bulantl, kusma, denge bozuk­
lugu ve nistagmus gozlenebilir. Bazi olgularda ensefalo­
patinin varhgi i§itme kaybmm farkedilmesini onleyebi-

lir. Bir klSlm olguda da i§itme kaybi asemptomatik olup 
sadece odiometri ile ortaya konabilir. Saf ton odiometri­
sinde daha gok dii§iik frekanslarda gozlenen i§itme kay­
hi ig kulagm ug arteriollerince beslenen kohleamn apikal 
klvnmmdaki mikroenfarktlara baghd1r. Bazi olgularda 
kalorik test, vestibuler disfonksiyon yoniinde sonug ve­
rir. Vertigo ve ataksinin varhgi hem vestibuler sistemin 
hem de santral sinir sisteminin tutulumuyla birlikte ola­
bilmektedir (2, 4 ). 

NOROLOJiK BULGULAR 

Beyindeki mikroanjiopatinin multifokal olmasi ne­
deniyle norolojik bulgular da degi§ken olabilmekte, reti­
nal ve vestibulokohlear bulgulan gizleyebilmektedir. 
Norolojik semptomlar, difiiz, multifokal, akut ya da kro­
nik ba§langw gosterebilir ve hastahgm aktif fazmda 
progresyonla seyredebilir. Olgulann yandan fazlasmda 
migren benzeri ba§ agnsi ilk §ikayet olarak ortaya gikar. 
Duyumsama, haflza ve davram§ bozukluklan ile psikiat­
rik tedaviye ihtiyag duyulabilir. Afazi, apraksi, ataksi ve 
vertigo yanmda kortikospinal traktus semptomlan, hi­
perrefleksi ve Babinski belirtisi pozitifligi, sfinkter bo­
zukluklan, konvtilsiyonlar, hipotalamopitiiiter sistem tu­
tulumunda amenore goriilebilmektedir. Beyin-omurilik 
SIVIsmda tipik olarak hafif bir iflamatuar reaksiyon go­
riilebilir. Protein igerigi artmi§tir fakat genellikle 300 
mg/dl degeri a§Ilmaz. Baz1 olgularda hafif bir lenfositik 
pleositoz olup, hiicre sayisi mm3'de 20 yi a§maz. 

Beyin-omurilik sivismda infeksiyoz ve tiimoral pa­
tolojilere yonelik serolojik testier negatiftir. Oligoklonal 
band ve immUnoglobulin sentezi pek az olguda artmi§ 
bulunur (4). Elektroensefalografide yaygm mikroenfark­
tlara bagh olarak difiiz bir yava§lama gozlenir. ileri do­
nemde atrofi geli§memi§ ise bilgisayarh tomografi bul­
gulan normaldir. MR bulgulan ise daha tipiktir. T2 agir­
hkh kesitlerde sentrum semiovale, korpus kallozum, ko­
rona radiata, internal kapsiil, pons tabam, serebral ve se­
rebellar pedinkiiller ve serebellar hemisferlerdeki beyaz 
madde ile talamus ve bazal ganglionlardaki gri madde 
iginde kiigiik odaklar halinde sinyal arti§I saptamr. % 96 
olguda saptanan bu anormal MR bulgulan aslmda hasta­
hga spesifik olmay1p ozellikle multipl skleroz ve santral 
sinir sisteminin izole granlilomat6z vaskiiliti ile kan§a­
bilir. Serebral anjiografinin % 91 olguda normal olu§u 
Susac sendromunu diger serebral vaskiiler hastahklardan 
biiyiik oranda aymr (2, 27). 

SiSTEMiK BULGULAR 

Baz1 olgularda ate§, dokiintii, atralji ve miyalji go­
riilebilir. Bu sistemik bulgular Susac sendromunun ozel­
likle sistemik lupus eritematozus ile kan§tmlmasma ne-
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