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Susac Sendromu Retina Arter Dalcik Tikaniklhigr ve
Ensefalopati (Forme Fruste Susac Sendromlu Bir Olgu) -
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OZET

Amag: Susac sendromu beyin, retina ve kohleay: tutan mikroanjiopati ile karakterize bir
hastaliktir. Bu makalede iilkemizde ilk kez, Susac Sendromunun klinik 6zelliklerini tagiyan bir
olgu tarigilmaktadir.

Yontem: Olgu sunumu ve literatiiriin derlenmesi.

Sonuglar: Ensefalopati ve sonrasinda ortaya ¢ikan retina arter daleik tikanmalar: nedeniyle
klinik ve laboratuar olarak aragtirilan ve baglangigta akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM)
tanisi konulan 28 yaginda erkek hastada yapilan incelemeler sonucunda sistemik hastalik bulgu-
suna rastlanilmadi. Susac Sendromunun tiim bulgularini ortaya ¢ikarmadigindan forme fruste
Susac Sendromu olarak degerlendirilen bu olguya steroid tedavisi verildi ve olgunun 3,5 yillik
takibinde hastahk niiks etmedi. :

Tartisma: Susac Sendromu tamsi, giderek daha siklikla konmaktadir. Erken tan1 ve tedavi;
ndrolojik, odiyolojik ve oftalmolojik sekellerin énlenmesini saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Retinal arter dalcik tikanikhifi, Susac Sendromu, Retinokohleosere-
bellar sendrom.

SUMMARY

Susac Syndromé Branch Retinal Artery Occlusion and Encephalopathy
(A Case with Forme Fruste Susac Syndrome)

~ Purpose: To discuss the first published case of Susac Syndrome in T_ilrkey characterized
by microangiopathy of the brain, retina and cochlea.

Methods: Case report and review of literature

Results: Twentyeigth year old man underwent clinical and laboratory examination for en-
cephalopathy and branch retinal artery occlusions. Initially diagnosed as acute disseminated en-
caphalomiyelitis. Despite clinical and laboratory examinations of the patient, no evidence of
sistemic disease was found. Because the patient has not developed all characteristics of Susac
Syndrome, the case was defined as forme fruste Susac Syndrome. The patient recieved steroids
and no recurrence has observed within 3,5 years follow up.,

Conclusion: Susac Syndrome is becoming incieasingly diagnosed condition. Early recog-
nition is important because early treatment may minimize neurologic, audiologic and ophthal-
mologic sequele. : ,

Key Words: Branch retinal artery occlusion, Susac Syndrome, Retinocochleocerebellar
syndrome,
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GIRIS

Susac Sendromu beyin, retina ve kohleay: tutan ve
belirgin sistemik tutulumun eglik etmedigi mikroanjio-
pati ile karakterize bir klinik tablodur. Susac ve ark.(1)
1979 yilinda ensefalopati, retina arter tikamklif1 ve igit-
me azhify goriilen 2 kadin hastada bu klinik tabloyu ta-
nimlamglardir. Ensafalopati kiiciik, multifokal beyaz
veya gri madde lezyonlan ile karakterizedir. Sendrom
genellikle 18-40 yag arasi kadmlarda goriilmektedir.
1979 yilindan giiniimiize kadar bu tantyr almis yaklagik
100 olgu yayinlanmighir. Hastahk belirgin bir irksal yat-
kinlik géstermemektedir. Murata ve ark.(2) Asya'dan ilk
olguyu Mayis 2000'de yaymlarmslardir. Bu klinik tablo-
yu Mass ve ark.(3) RED-M [(Retinopati, Ensefalopati,
Deafness)-Mikroanjiopati] sendromu olarak, Petty ve
ark.{4) ise retinokohleoserebral vaskiilopati olarak isim-
lendirilmesini dnermiglerdir,

Bu makale ile iilkemizde ilk kez Susac Sendromu-
nun klinik &zelliklerini tagtyan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

28 yasinda erkek hastanin, May:s 2001'de siddetli
bag agrist, bulanti, biling balaniklifi yakinmas: ile néro-
loji klinigine bagvurmasi ardindan yapilan muayenesin-
de ataksi ve saf yarida hemiparezi saptaniyor. Hemipa-
reziden 15 giin sonra gdrme alammn iist tarafinda karar-
ma yakinmast baglayan olgu, akut dissemine ensefalo-
miyelit (ADEM) 6n tamisiyla g6z hastaliklar: klini§imi-

ze danigilmak {izere gonderildi. Ozgegmisinde giinde 25
adet sigara igimi ifade eden hasta on yil 6nce giddetli
bag agris1, bulanti ve kusma sikayetlerinin ardindan si-
ntizit n tarusi ite ameliyat edilmis. Sekiz yil &nce kula-
gimin yaninda silah patlamas: oldufunu ve o giinden beri
kulak ¢inlamas1 bulundigunu ifade ediyor. Hastanm ilk
muayenesinde her iki géziin gérme keskinligi tam olarak
saptand:. Biomikroskopik &n segment muayenesi dogal-
d1. Sag fundus arka kutupta papilla alt temporalinde lig-
gen seklinde enfarkt alan: ve retina alt temporal arter de-
vamlihgimn bozulmus oldugu gériildii. Sol fundus mua-
venesi dogaldi. Fundus floresein anjiografi (FFA) ince-
lemesinde sag alt temporal arter ve periferik dalciklarm
dolumunda gecikme ve kanamalara baglh hipofloresans
meveut idi (Resim 1,2). Sol fundus anjiografisi dogal
olarak izlendi. Yapilan bilgisayarli gérme alaninda
(BGA) saf gz iist temporalde ve iist nazalde kadran de-
fekti ve sol alt temporalde ve alt nazalde duyarhilik azal-
mast saptandi (Resim 3,4), Beyin omurilik sivisinda
(BOS) protein: 245 ml/dl (Normal defer aralifi:15-45
mg/dl), IgG:23.5 mg/dl (Normal deger aralif1:2.8-3.8
mg/dl) idi ve TgG oligoklonal bandi saptanmadi. Magne-
tik rezonans incelemesinde (MR); bilateral serebellar
hemisferlerin posterior béliimlerinde, subkortikal ak
maddede, bilateral serebellar ak maddede, sagda belirgin
bilateral brakium pontiste, pons posterior béliimiinde sol
paramediyanda, sag subtalamik b&lgede, bilateral tala-
muslar ve internal kapsiil posterior kruslarmda, korona
radiata ve sentrum semiovale seviyelerinde bilateral ak
maddede T1 kesitlerde izointens, T2 ve FLAIR kesitler-

Resim 1. Sag alt temporal arter dolumunda gecikme
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Resim 2. Sag goz periferik arter dalcik sikanikligr

de hiperintens lezyonlar saptandi. Tam biokimya, kana-
ma testleri, hemogram, viral seroloji, EKG, akciger gra-
fisi, ekokardiyografi incelemelerinde dzellik bulunmadi.
Odiyometrik incelemede sol kulakta yiiksek frekanslar-
da hafif sensorindral isitme kaybi tespit edildi. Bu duru-
mun hastarun daha 6nce gegirdigi akustik travma ile ilig-
kili olabilecegi kulak burun bogaz (KBB) uzman hekim
tarafindan bildirildi. Bu ozellikleri ile olguya Susac
Sendromu (forme fruste) tanist kondu. Hastaya 3 giin 1
gram/giin intravendz metilprednizolon ve devam eden
15 giin boyunca 80 mg/glin oral metilprednizolon veril-
dikten sonra steroid dozu azaltilarak kesildi, Son muaye-
nesinde hastanin gorme keskinligi tam saptand: ve ense-
falopatiye ait bulgu bulunmadi. Hastanin 3,5 yillik takibi
sonucunda nitks goriilmedi.

TARTISMA

Olgumuzda biling bulamkligi ve hemiparezi ile
kendini belli eden ensefalopati ve retina arter tikamklig
saptandi. Sensfrinéral igitme kaybi, KBB hekimince
akustik travmaya bagli olabilecegi bildirildiginden, va-
rolan hastalik tablosundan ayr degerlendirildi. Klinik
buigularin ve laboratuar incelemelerinin sonuglan bir-
legtirilerek hastaya Susac Sendromu tamsi kondu. Susac
Sendromu beyin, retina ve kohleay: etkileyen mikroanji-
yopatiler ile karakterize bir klinik tablodur. 1994'te ya-
ymladigs kisa derlemede Susac, sendromun iki bilegeni-
ni iceren olgulardan forme fruste olgular seklinde sbz et-

migtir (1). Olgumuzun durumu bu tanmmla Srtiigmekte-
dir. Yurt ici bilgi kaynaklarindan Susac Sendromu tanist
konmusg 55 olguya (30 yayin) ulagtik ve klinik verileri
derledik.

Susac sendromlu olgularda bag agns: sikhikla ilk
rastlanan belirtidir. Viral enfeksiyon belirtileri de bag-
langic evresinde bildirilmistir (5,6). Tiim olgular dikkate
alindifinda, siklik sirasiyla serebral, retinal ve vestibulo-
kohlear bulgular tncelikle ortaya ¢ikar, Her li¢ organa
ait belirtilerin e zamanh ortaya ¢ikti§1 olgular bildiril-
mistir (7,8). Hastaliin tiim bilegenlerinin ortaya gikmas
birkac hafta (8,9) olabilecegi gibi bir yildan fazla zaman
alabilir {6,7,10,11). Hastalik tek atakli olarak amlmasina
ragmen 18 yil sonunda alevlenme saptanan olgu bildiril-
migtir (11). Susac Sendromu, 18-50 yag arasinda ve
ozellikle yasamin {iglincii on yihinda goriiliir. Erkek/ka-
din oran: yaklagik 1/4'tiir.

Ensefalopati: Olgumuzda da izlendigi gibi ensefa-
lopatinin baslica belirtist bag agrisidir. Bag agrisi olgula-
rin yaklasik %40'mda ve ¢ogunlukla baslangic belirtisi
olarak ortaya ¢ikar. Bas agrisimn, bazi olgularda migren
tipi olarak-izlendigi bildirilmigtir (1,7,10). Diger bulgu-
lar akut veya subakut olarak ortaya cikar. Beyinde cok
merkezli tutulom gériiliir. Buna bagh olarak kortikospi-
nal, kognitif (hafiza kaybr), duygudurum ve davramssal
bulgularin yer aldig: klinik tablolar gériiliir. Kortikospi-
nal sistem tutulumu hemiparezi, hemipleji, babinski
bulgusu, hiperrefleksi, hiporefleksi bulgulan ile kendini
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Resim 3, Sag gdz iist nazal ve iist temporalde kadran

Resim 4. Sol géz alt temporal ve alt nazalde duyarlilik
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belli eder. Konviilziyon (5,11-13) ve sfinkter tutulumu
(5,8,9) goriilen olgular bildirilmigtir. Olgularin yarisina
yakininda noropsikiyatrik bulgular gériiltir, Olgumuzda
ensefalopati ile uyumlu bag agris, biling bulanikligi, he-
miparezi, ataksi bulgular: saptanmigtir (Tablo-1). Ense-
falopati tamsinda, goriintiileme ydntemi olarak MR ter-
cih edilmelidir. Calismalarda, bilgisayarli tomografide
nadiren bulgu saptanabilecegi (17) , serebral anjiografi-
de ise dzellik saptanmadig bildirilmistir {7,14,15-18).
Olgularn ¢ogunlugunda BOS'ta protein ve IgG artis1 iz-
lenmektedir. Susac sendromlu olgularda BOS inceleme-
sinde protein artiginin belirgin olmas: ve IgG oligoklo-
nal bantlarimin izlenmemesi multipl skleroz ile ayirici ta-
ruda faydalidir (19).

Retinopati: Tipik retina bulgusu, olgumuzda da iz-
lendigi gibi retinal arteriollerde okliizyon veya daralma-
dur. Retina arter dalcik tikamkligi tiim olgularda griil-
mektedir ve gounlukla bilateraldir. Gérme keskinligin-
de azalma, olgularn yaklasik %40'inda bildirilmistir.
Hastalar gorme keskinliinde azalma ve girme alanlan-
mn belli béliimlerinde kararmadan yakmabilirler yada
ensefalopatinin agirhg nedeniyle gbrme yakinmalar
ifade edilemez. Olgumuzda da oldugu gibi zellikle pe-
riferik gérme alami defektleri hasta tarafindan fark edil-
meyebilir (Oftalmolojik belirti ve bulgular Tablo 2'de
gosterilmigtir).

Olgumuzun fundus incelemesinde, sag fundus arka
kutupta papilla alt temporalinde iiggen seklinde enfarkt
alani ve retina alt temporal arter devamliifinin bozul-
mus oldugu goriildii. Funduskopide, tikanmanin ilerisin-
deki siitunda segmentasyon izlenmesi, olayin bir embo-
liden ¢ok tromboza bagl: olabilecegini dilglindiirmekte-
dir. Susac Sendromlu hastalarda, vaskiilitlerin aksine pe-
riarteriyoler bir kiliflanma ya da inflamasyon gériilmez.
Fundoskopide bulgular normale dénebilir veya tikanma
olan arterioller izlenebilir.

Kafa ciftlerinde paraliziye bagly ¢ift girme
(12,14,20,21), konverjans spazmi (3), nistagmus
(6,8,12), optik diskte ddem (13,22}, optik diskte soluk-
luk (7,11,19,22), afferent pupil defekti (7,8,22), fotopsi
(23), pitozis (10) rastianabilecek diger belirti ve bulgu-
lardur.

Olgulann 8nemli kisrminda gorme keskinligi, hasta-
bk sonunda, bazi kalici gdrme alann defektleri ile birlikte
hastaliktan tnceki diizeyine ulagmaktadir.

Olgumuzun fundus floresein anjiografi inceleme-
sinde sad alt temporal arter ve periferik dalciklarn dolu-
munda gecikme ve kanamalara bagh hipofloresans tespit
edildi (Resim 1,2). Arter dalcik tikanikligs, arter dalctk
daralmasi, arterlerden sizinti (16), segmental hiperflore-
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Tablo 1. Nérolofik belirti ve bulgular

Tablo 2. Oftalmolojik belirti ve bulgular

Saptanan
olgular/Tiim olgular

Belirti ve bulgular

Bag agnis1 24/55  (%44)
Kognitif bozukluklar 39/55 (%71)
Kisilik degisikligi 27/55  (%49)
Ataksi 21/55 (%38)
Yiiriiytiste bozukluk 18/55  (%33)
Babinski bulgusu 14/55 (%25)

Hiper-Hipo aktif tendon refieksleri 12/55  (%22)

Belirtiler-Bulgular Saptanan
olgular/Tam olgular
Arter tikanikligi 55/55 (%0100)
Garme keskinliginde azalma 22/55 (%40}
Nistagmus 355 (%)
Bakug paralizisi, diplopi 4/55 (%7)
Perivaskiiler kiliflanma ' 2/55 {(%4)
Optik sinirde 6dem 3/55  (%5)
Optik diskte solukluk, atrofi 5/55 (9%9)
Fundus floreseinangiografide sizant1 2/55 (%4)

Tablo 3. Vestibulokohlear belirti ve bulgular

Saptanan

Belirti ve bulgular
olgular/Tiim olgular

Disartri 17/55 {(%31)
Dismetri 2155 (%4)
Parezi-pleji 15/55  (%27)
Parestezi-Hiperestezi 17/55 (%31)
Kafa ciftleri parezileri 355 (%13)
Uriner inkontinens 3/55 (%5)
Konviilziyon- L 455 (%7)

sans (7), tromboemboli (23,24} anjiografi- sonucunda
bildirilen bulgulardir.

Vestibulokohleopati: Isitme kaybi yaklasik %80
oraninda goériiliir; olgulanin ¢ogunlugunda bilateral ve
asimetriktir. Siklikla diisiik ve orta frekanslarda isitme
kaybi izlense de yiiksek frekansta (15,25} yada tiim fre-
kanslarda (12,26) kayip saptanan olgular bildirilmigtir.
Vertigo ve tinnitus diger saptanan belirtilerdir (Tablo 3).
Olgumuzda odiyometrik incelemede sol kulakta yiiksek
frekanslarda hafif sensorinéral isitme kaybi tespit edildi.
Bu durum, hastanin daha 6nce gecirdigi akustik trauma
ile iligkili olabilecefi kulak burun bogaz hekimi tarafin-
dan bildirildiginden, olgumuzda hastaliin bulgusu ola-
rak degerlendirilmedi.

Susac Sendromu beyin, retina ve vestibulokohlear
sistemnin tutulumu ile karekterizedir. Yalmzca Susac
Sendromuna &zgii highir bulgu yoktur. Tani; karakteris-
tik oftalmolojik bulgular ve belirtiler, MRI, santral sinir
sisteminin degerlendirilmesi ve odiyometrik incelemeler
ile konulmaktadir. Susac sendromlu olgularda, klinik tri-
adin her zaman tam olarak ortaya ¢cikmamas: veya baz
olgularda bulgularn tam olarak ortaya gikmasi igin 1
yildan fazla zaman gerekebilmesi teshiste giicliik yaratir,

Sendromunun ayirc: tanisi, sistemik vaskiilitlerden
migrene kadar, her iic organ sistemine ait belirtileri ve-
rebilen hastaliklan kapsar. Yaymlanan olgularda, 8n tani
olarak migren , ADEM, siniizit , meninjiom, MS, siste-

fsitme kaybi 41/55 (%74)
Tinnitus 19455 (%34)
Vertigo 11/55  (%20)

mik lupus eritamatozus , kompleks parsial konviilziyon,
menenjit bildirilmistir (1,7,27). Bizim olgumuzda klinik
tablo, baglangicta ADEM 6n tamisi ile agiklanmaya cali-
silmigts.

Susac sendromu i¢in tam koydurucu laboratuar in-
celemesi yoktur. Tam kan sayum, tam biokimya, sedi-
mentasyon, viral seroloji, vaskiilitlere yonelik serolojik
incelemeler, EKG, BOS incelemeleri, MRI, karotis arter
incelemesi, ekokardiyografi, kanama-pihtilagma testleri
Susac Sendromunun aymricr tamsmm yapilabilmesi icin
gereklidir.

Susac sendromunuon etyopatogenezi kanitlanama-
mugtir. Inflamatuar ve tromboembolik hipotezler tedavi-
ye temel olusturur (18,28). Hastaligin sporadik, ¢ogun-
lukla tek evreli, kendini sinirlayan 6zellik gostermest
uygulanan tedavilerin etkinligini degerlendirmeyi giic-
lestirir.

~ Kortikosteroidler tedavide en sik denenmis etken
maddelerdir. Oral prednizolon tek bagina etkili olabil-
mektedir (5,7). Bazi vakalarda oral prednizolunun yeter-
li olmadigi, ancak intraventz steroid tedaviye eklendi-
Zinde iyilegme izlendigi saptanmgtir (7). Siklofosfamid,
azatiopiirin, siklosporin gibi immiinslipresan ajanlar ste-
roidlerle hirlikte uygulandiklarmda etkili bulunmusgtur
(2,4,29-31). Plazmaferez, immiinglobilinler difer teda-
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vilere ek olarak denenmigtir ancak tedavideki etkinlikle-
ri belirgin degildir (8,15).

Bu makalede bahsedilen olgumuza tedavi olarak
intravendz kortikosteroid uyguladik ve diZer ajanlara
gerek kalmadan hastalifin remisyona girdigini ve 3.3
vilda nitks gelismedigini gézlemledik. Hastaligm etyo-
patogenezinde immiin yamtin yer almasi ve tedavide
steroidlerin uygulandigi olgumuzun da dahil oldugu has-
talarda elde edilen olumlu yanitlar, Susac Sendromlu ol-
gularda baglangig tedavisi olarak oral veya intravendz
steroidlerin kullanimunin uygun olacagin gostermekte-
dir. Bunlarin yeterli olmadi$1 durumlarda immiinsiipre-
san ilacglar tedavide yer almalidir. Plazmaferez ve im-
miinglobulinler bu tedavilerin ardindan diistintilebilir.

Antikoagiilan (heparin, warfarin) ve antiplatelet
(aspirin) etken maddeler tek baglarma etkili olmamskar-
dir (8,17,28). Hiperbarik oksijen tedavisi sadece bir ol-
guda denenmistir ve bu olguda klinik diizelme bildiril-
migtir (21). Etiyolojide hiperkoagiitopatiyi diigiindiiren
verilere siurl sayida olguda rastlanmistir ve tek baglan-
na uygulanan antikoagiilan ve antiplatelet ilaglara yant
yetersizdir. Bu bilgiler 1181nda, prokoagiilan bir duru-
mun gdzlenmedigi olgularda, antikoagiilan ajanlann te-
davide tek baglarma yerinin olmadigini, hiperbarik oksi-
jen tedavisinin ise {imit verici oldagunu diistinmekteyiz.

Sonug olarak, Susac Sendromu geng erigkin yaglar-
da, daha siklikla kadinlarda ve tiim klarda goriilebilen
bir klinik tablodur. Fizyopatolojisinin ve tedavisinin or-
taya konmasi i¢in daha fazla caligma yapilmas: gerek-
mektedir. Tamsinda cofunlukla gecikilen ve yanhs tani-
larla izlenen bu sendrom samldigindan daha sik karsila-
silabilen bir patolojidir. Etyolojisi tam aydinlatilamamis
retinal arter dal ttkamkliklarina eglik eden bag agrisi, ku-
lak ¢inlamasi ve mindr semptomlarin, Susac ‘Sendromu
gbz Oniine alinarak MRI ile degerlendirilmesi erken tam
ve tedaviyi saglayabilir. Tam ve tedavinin geciktigi ol-
gularda; gorme kaybi, igitme kaybi ve norolojik bozuk-
luklar gibi kalici morbidite yiiksek oranda gdzlenebilir,
Susac Sendromu teghis edilen hastalarin erken tam ve
immiinsiipresif tedavi ile iyilesme oranlan yiiksektir.
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