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Susac Sendromlu Pediatrik Bir Olguda Retina
Degisikliklerinin Optik Koherens Tomogratfi ile
Degerlendirilmesi

Evaluation of Retinal Changes Using Optical Coherence Tomography in
a Pediatric Case of Susac Syndrome
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Oz

Susac sendromu, retina, i¢ kulak ve beyini etkileyen nadir goriilen bir tikayici vaskiilopatidir. Sebebi bilinmeyen bu sendrom
genellikle geng kadinlari etkilemektedir. Tanisi zorluk arz edebilen Susac sendromuna ait bulgular ancak detayli inceleme ile
ortaya konulabilmektedir. Ciinkii Susac sendromunda goriilen bulgular her zaman es zamanli goriilmeyip farkli zamanlarda ortaya
¢ikabilmektedir. Bu yazida inaktif doneminde optik kohorens tomografi (OKT) yardimiyla retinal lezyonlarin ortaya ¢ikarilmas: ile
Susac sendromu tanist konulan pediatrik bir olgu sunulmaktadir. Bu olgu sunumunda OKT’nin, Susac sendromundaki siipheli retinal
degisikliklerin ortaya ¢ikarilmasindaki 6nemini vurgulamay: amagladik.

Anahtar Kelimeler: Optik koherens tomografi, retina, retina arter tikaniklig1, Susac sendromu, tani

Abstract

Susac syndrome is a rare occlusive vasculopathy affecting the retina, inner ear and brain. The cause is unknown, although it generally
affects young women. This syndrome can be difficult to diagnose because its signs can only be revealed by detailed examination. These
signs are not always concomitant, but may appear at different times. This report describes a pediatric case who was diagnosed with Susac
syndrome when retinal lesions were identified in the inactive period with the help of optical coherence tomography (OCT). The purpose
of this case report is to emphasize the importance of OCT in clarifying undefined retinal changes in Susac syndrome.
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floresans olarak kargimiza ¢ikmaktadir.4 Bununla birlikee

Giris
) L inaktif donemdeki eski retinal patolojilerin tanisini ise FFA

Susac sendromu (SS), ensefalopati, sensorindral isitme kaybi
ve retinal arter dal tikanikligi (RADT) iiclemesi ile karakterize
olduk¢a nadir goriilen bir hastaliktir.! Hastalik ilk kez 1979
yilinda Susac tarafindan tanimlanmig ve 1986 yilinda Hoyt
tarafindan tanimi diizenlenmistir.2,3 Genellikle orta-geng

incelemeleri ile ortaya koymak kolay degildir.2 Bu olgu sunumu
SS'de ortaya ¢ikan inaktif donemdeki retina bulgularinin
degerlendirilmesinde optik kohorens tomografinin (OKT)
onemini vurgulamak amaciyla derlenmistir.

yas grubundaki kadinlarda goriilen hastalifin 7-70 yag arast
bireylerde de gelisebilecegi rapor edilmigtir. Diinyada su ana
kadar 300 civarinda olgu bildirilmis olup hastaligin goriilme
siklig1 da tam olarak bilinmemektedir.1

SS'deki goz bulgulari arasinda yer alan RADT her zaman
goriilen bir patoloji olup, genellikle iki gozde ve bir¢ok retinal
sahayi etkileyecek sekilde gelismektedir. Bu bulgu aktif donemde
en iyi fundus floresein anjiyografi (FFA) ile degerlendirilmektedir
ve FFA’daki tipik goriiniim arteriyol duvarlarindaki ¢ok odakls

Olgu Sunumu

Anamnezinde yaklagik iki y1l 6nce ortaya ¢ikan bas agrisi ve
bunu takip ederek igitme sorunlari ykiisti bulunan 14 yagindaki
kiz hasta, son aylarda gelisen gorsel semptomlari nedeniyle ileri
tetkik ve tedavi amaciyla klinigimize yonlendirildi. Hastanin
oykiisiinde klinigimize bagvurusundan yaklagik {i¢ ay once
ortaya ¢ikan sakarlik ve yiirlime zorlugu ile gorsel sikayetleri
bulunmaktayd:. Hastanin kraniyal manyetik rezonans (MR)
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incelemesinde korpus kallosumda kronik infarkt ile uyumlu
lezyonlar mevcuttu. Ayni zamanda olgunun odyometrik
analizinde iki tarafli sensorinoral hipoakuzis bulunmaktaydi
(Resim 1). Gorme keskinlikleri her iki gozde de 10/10
diizeyinde tespit edilen olgunun gozigi basinct degerleri sagda
16 mmHg, solda 17 mmHg idi. Biyomikroskopik 6n ve
arka segment muayene bulgulari normal goriiniimdeydi. FFA
incelemelerinde belirgin bir patolojiye rastlanilmayan olgunun
gorme alani incelemelerinde kismi defektler goriildii (Resim
1). Hastanin her iki goziinde gorme alan: incelemelerindeki
kayiplara denk gelen retina alanlarinda yapilan kesitsel OKT
taramalarinda retina i¢ katmanlarini tutan belirgin sekilde
atrofik degisimler tespit edildi (Resim 2). Bu bulgular
gecirilmis RADT sekeli olarak yorumlandi. Mevcut klinik
bulgular esliginde hastaya SS tanist konuldu. Tedavisiz izleme
alinan olgunun yaklagik bir yillik takiplerinde yeni bir aketif
bulguya rastlanilmadi.

Tartisma

SS’nin etiyopatogenezi heniiz tam olarak anlagilamamugtir.
Hastaligin muhtemelen beyin, retina ve i¢ kulaktaki
mikrovaskiiler yapiy1 etkileyen immiinolojik bir endotelyopati

oldugu dugtiniilmektedir. Hastaligin gelisiminde ayrica
vazospastik fenomen, koagiilasyon bozukluklari ve viral
enfeksiyon gelisimi gibi kanitlanmamig farkli teoriler de
suclanmistir.2,5.6  Prekapiller arteriyolleri etkileme egilimi
olan hastaliktaki klinik bulgular genellikle ensefalopati ile
baglamaktadir. Hastaligin diger klinik bulgular: ise ensefalopati
gelisiminden daha farkli zamanlarda ortaya cikabilmektedir.
Olgularin yaklagtk %10’luk bir kesiminde hastalik hamilelik
esnasinda gelisme gostermektedir.1,7

SSnin tanisinin konulmasinda ¢esitli klinik muayene ve
incelemelerden yararlanilmaktadir. Hastalikta gelisebilecek bazi
norolojik bulgularin 6nciiliigiinde beyin dokusuna yonelik
gekilen MR goriintelemede 6zellikle korpus kallosum bolgesinde
infarkelar tanimlanmigeir.8.9 Korpus kallosum bolgesindeki
infarke alanlarina sundugumuz olgunun MR kesitlerinde de
rastlanilmisgtir.

SS'li olgularda i¢ kulaktaki etkilenmeyi yansitan odyolojik
testler de yol gosterici olmakeadir.6 Sundugumuz olgunun her
iki kulaginda da norosensoryal hipoakuzisi yansitan odyolojik
test sonuglari tespit edilmistir.

SS'li olgularda siklikla tespit edilebilen bir diger bulguyu
ise kismi gorme alani kayiplari olugturmaktadir. Bu bulgu
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Resim 1. A) Susac sendromlu pediatrik olguya ait T1 agirlikli manyetik rezonans gériintiilemesinde hipointens korpus kallosum lezyonlari (oklar), B) odyometri analizinde
iki taraflt sensoringral hipoakuzis, C) gérme alani incelemelerinde gegirilmis retinal arter dal tikanikliklarina ikincil iki tarafli skotomlar gériilmekte

OS: Sol gz, OD: Sag goz
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sendroma eglik edebilen RADT neticesinde ortaya ¢ikmaktadir.
Hastalara yonelik  gerceklestirilen g6z
gorme alani kayiplarina ek olarak oftalmoskopide retinal
damarlarda vaskiilit, RADT ve optik atrofi bulgulari tespit
edilebilmektedir.2,6,10  Retinal vaskiilit tipinde retinal
arteriyoller icinde tespit edilebilen refraktil ya da refrakeil
olmayan sarims: renkli Gass plaklari hastalik i¢in 6nemli bir

muayenelerinde

tant koydurucu muayene bulgusunu olugturmaktadir. Bazen bu
plaklar emboliyle karistirilabilmektedir. FFA incelemelerinde
RADT gelisen bélgelere uzak kesimlerde retinal arter

Resim 2. A) Susac sendromlu pediatrik olguya ait fundus fotograflari, B) normal
izlenimdeki erken ve ge¢ donemlere ait fundus floresein anjiyografi goriintiileri
ve C) fundus fotograflarinda cizgiyle belirtilen bélgelerden gecen optik kohorens
tomografi kesitleri. Oklar retinal arter dal tikanikliZina bagli ge¢ dénemde gelisen
i¢ retinal katmanlardaki atrofik degisiklikleri gostermekte

duvarlarinda hiperfloresans gosteren degisiklikler de ortaya
konulabilmektedir.4,11,12,13

SS'de ortaya ¢ikan RADT, genellikle iki gozde ve bircok
retinal sahay: etkileyecek sekilde gelismektedir. Aktif donemde
RADT en iyi FFA incelemesiyle taninabilmektedir. Ancak
kronik donemde RADT’ye bagli gelisen retinal patolojilerin
FFA’y: igine alan g6z muayenelerinde bile gozden kagabilme
ihtimali oldukga yiiksektir.2:4

Retinanin histolojik kesitleriyle uyumlu goriintiilenmesine
olanak saglayan OKT, giiniimiizde bircok goz rahatsizliZinin
degerlendirilmesinde kullanilmakradir.14.15,16 Retina arter
tikanikliklarinda OKT incelemesinde erken dénemde ig
retinal katmanlarda kalinlik ve reflektivite artigi goriiliicken,
ge¢c donemde bunu retinal katmanlardaki atrofi takip
etmektedir.14,17,18 Calismamizda da SS zemininde gelisen
RADT’ye ikincil ortaya ¢ikan retinal atrofik degisimlerin
ortaya konulmasinda OKT incelemesi oldukca faydali bilgiler
saglamigtir. Yapilan bir ¢aligmada Brandt et al.19 SS'de ortaya
¢ikan retinaya ait atrofik degisikliklerin degerlendirilmesinde
OKT incelemesini kullanmistir. Bu ¢alismada retinal OKT
incelemelerinin retinal morfolojik deZisimleri ortaya cikararak
SS ve multipl sklerozun ayirici tanisinda faydali olabilecegi
bildirilmistir.19

SSnin  giintimiizde kesinlesmig bir tedavi protokolii
bulunmamaktadir. Genel tedavi yaklagimlarinda ise otoimmiin
nedenler dikkate alinarak aktif donemde immiinosiipresif
ve immiinomodiilatér ajanlar 6n plana ¢ikmaktadir.1,20
Sundugumuz olgudaki bulgular SS’ye ait kronik dénem
sekelleri olarak kabul edildiginden herhangi bir tedavi yaklagimi
uygulanmamistir.

Sonug¢

Sonug olarak ortaya ¢ikan klinik bulgularin her zaman
bir arada bulunmamasindan dolayi SS’nin teghisi zorluk arz
edebilmektedir. Bu durumda detayli bir anamnez almak
ve hastay1 sistemik acidan iyi bir bi¢imde degerlendirmek
gerekir. Kraniyal MR incelemeleri, odyolojik testler ve retina
goruintiilemeleri hastaliZin  tanisinda onem tagimaktadir.
Ozellikle hastalik atagi gectikten sonra oftalmoskopik muayene
ve FFA incelemelerinde fark edilemeyen RADT ye ikincil retinal
degisikliklerin gorme alani incelemeleri baz alinarak OKT ile
detayl: inceleme sonucunda ortaya ¢ikarilmasi miimkiindiir.
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Finansal Destek: Calismamiz i¢in hicbir kurum ya da kisiden

finansal destek alinmamistir.
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