
199
www.ppn.viamedica.pl

www.neuroedu.pl	 OFICJALNE PORTALE INTERNETOWE PTN	 www.ptneuro.pl

KAZUISTYKA NEUROLOGICZNA ISSN 1734–5251

Adres do korespondencji:  
dr n. med. Katarzyna Kapica-Topczewska
Klinika Neurologii
Uniwerystet Medyczny w Białymstoku
ul Składowskiej-Curie 24a, 15–276 Białystok 
e-mail: katarzyna-kapica@wp.pl
Polski Przegląd Neurologiczny 2017; 13; 4, 199–202
Wydawca: VM Media sp. z o.o. VM Group sp.k.
Copyright © 2017 Via Medica

Zespół Susaca

Katarzyna Kapica-Topczewska1, Weronika Golec2, Magdalena Sawczuk1,  
Beata Błażejewska-Hyżorek3, Alina Kułakowska1

1 Klinika Neurologii Uniwerystetu Medycznego w Białymstoku
2Studenckie Koło Naukowe przy Klinice Neurologii Uniwerystetu Medycznego w Białymstoku

3II Klinika Neurologii, Instytut Psychiatrii i Neurologii w Warszawie

S T R E S Z C Z E N I E
Zespół Susaca to rzadko występująca waskulopatia obejmująca 
małe tętniczki prekapilarne mózgu, siatkówki i ucha wewnętrznego. 
Charakteryzuje się triadą objawów: encefalopatią, zaburzeniami 
widzenia z powodu niedrożności rozgałęzień tętnicy siatkówki 
oraz niedosłuchem czuciowo-nerwowym. W pracy przedstawiono 
przypadek pacjentki w wieku 29 lat, u której migrenopodobne 
bóle głowy poprzedziły wystąpienie postępujących zaburzeń 
poznawczych, objawów zespołu móżdżkowego oraz niedosłuchu. 
Wykonane badanie rezonansu magnetycznego głowy wykazało 
obecność licznych ognisk hiperintensywnych w istocie białej 
obu półkul mózgu, w części centralnej ciała modzelowatego oraz  
w strukturach tylnego dołu czaszki. W badaniu audiometrii tonalnej 
stwierdzono obustronny niedosłuch czuciowo-nerwowy. Angio-
grafia fluoresceinowa początkowo nie wykazała nieprawidłowości, 
jednak powtórne badanie uwidoczniło niedrożność odgałęzień 
tętnicy środkowej siatkówki. Na podstawie obrazu klinicznego 
i uzyskanych wyników badań dodatkowych rozpoznano zespół 
Susaca. Zespół ten należy uwzględnić w diagnostyce różnicowej 
w wieloogniskowym uszkodzeniu ośrodkowego układu nerwo-
wego. Wczesne rozpoznanie choroby oraz zastosowanie leczenia 
immunosupresyjnego znacznie łagodzi jej przebieg i poprawia 
rokowanie.
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Wprowadzenie 
Zespół Susaca (SuS, Susac syndrome) jest 

rzadką waskulopatią, którą charakteryzuje triada 
objawów: encefalopatia, zaburzenia widzenia 
z powodu niedrożności rozgałęzień tętnicy środ-
kowej siatkówki (BRAO, branch retinal artery 
occlusion) oraz niedosłuch czuciowo-nerwowy 
(SNHL, sensory neural heating loss) [1]. Dotych-
czas w literaturze opisano ponad 300 przypadków 
SuS [2]. Schorzenie częściej występuje u kobiet 
między 20. a 40. rokiem życia [3]. Przyczyną 
choroby jest najprawdopodobniej proces auto-
immunologiczny prowadzący do mikroangiopatii 
tętniczek prekapilarnych mózgu, siatkówki oraz 
ucha wewnętrznego [4]. Rozpoznanie SuS oparte 
jest głównie na podstawie objawów klinicznych 
oraz badań pomocniczych, w których występują 
charakterystyczne zmiany w obrazie rezonan-
su magnetycznego (MR, magnetic resonance)  
głowy oraz BRAO w angiografii fluoresceinowej 
(AF, fluorescein angiography) [5].

Opis przypadku
Pacjentka w wieku 29 lat, dotychczas zdrowa, 

została przyjęta do kliniki neurologii z powodu 
stopniowo nasilających się zaburzeń pamięci, 
orientacji i równowagi. Pierwsze objawy po-
jawiły się około 2 miesiące wcześniej i były 
poprzedzone migrenopodobnymi bólami głowy. 
W dniu przyjęcia wywiad od chorej był nie-
możliwy do zebrania ze względu na znacznie 
nasilone zaburzenia poznawcze. W badaniu 
neurologicznym stwierdzono obecność spo-
wolnienia psychoruchowego, zaburzenia 
orientacji auto- i allopsychicznej oraz cechy 
zespołu móżdżkowego. Podczas pierwszych 
dni hospitalizacji stan pacjentki stopniowo 
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się pogarszał; pojawiły się objawy piramidowe 
w kończynach dolnych, zaburzenia zwieraczy 
(nietrzymanie moczu) oraz dyzartria. W badaniu 
neuropsychologicznym stwierdzono deficyty 
w zakresie gotowości i podtrzymywania uwagi 
oraz zaburzenia mowy z niedokładnościami 
artykulacyjnymi i trudnością z doborem słów.

W badaniu MR głowy uwidoczniono w istocie 
białej obu półkul mózgu, w obrębie części central-
nej ciała modzelowatego, okołokomorowo i pod-
korowo oraz w strukturach tylnego dołu czaszki 
liczne, różnej wielkości (największe > 5 mm  
średnicy) ogniska hiperintensywne w obrazach 
T2-zależnych i w sekwencji inwersji i powrotu 
(FLAIR, fluid attenuated inversion recovery)  
(ryc. 1, 2). Badanie MR odcinka piersiowego 
kręgosłupa nie uwidoczniło obecności zmian 
ogniskowych ani cech patologicznego wzmoc-
nienia w obrębie rdzenia kręgowego. W badaniu 
elektroencefalograficznym (EEG) wykonanym 
w dniu przyjęcia zarejestrowano bardzo długie, 
prawie ciągłe serie występujących napadowo, 
asynchronicznych fal delta oraz zespołów iglicy 
z falą wolną, częściej w odprowadzeniach znad 
prawej półkuli mózgu, które wielokrotnie się 
uogólniały. Kontrolny zapis EEG wykonany po 
zastowaniu leków przeciwpadaczkowych nie wy-
kazał napadowości. W badaniu płynu mózgowo-
-rdzeniowego stwierdzono cytozę 6/µl, stężenie 

białka 196 mg/dl, nie obserwowano obecności 
prążków oligoklonalnych. Badania w kierunku 
chorób zakaźnych, autoimmunologicznych i ze-
społów paranowotworowych nie wskazywały 
nieprawidłowości.

Zastosowano leczenie glikokortykosteroida-
mi (metyloprednizolon 1 g/d. dożylnie przez  
7 dni, następnie 64 mg/d. doustnie) oraz kwasem 
acetylosalicylowym. Uzyskano poprawę stanu 
klinicznego pacjentki. Lepszy był kontakt słowny 
z chorą, choć pacjentka zaczęła zgłaszać zabu-
rzenia słuchu. Wykonano audiometrię tonalną, 
w której uwidoczniono obustronny niedosłuch 
czuciowo-nerwowy w zakresie tonów średnich 
i niskich (ryc. 3). Na podstawie obrazu klinicz-
nego, wyników badań oraz poprawy stanu chorej 
po zastosowanym leczeniu wysunięto podejrzenie 
SuS. Jednak prawidłowy obraz angiografii flurore-
sceinowej nie pozwolił na ustalenie ostatecznego 
rozpoznania.

Pacjentkę zorientowaną pod względem miejsca 
i czasu, chodzącą samodzielnie, z dyskretnymi ce-
chami zespołu móżdżkowego skierowano w celu 
dalszego usprawnienia na oddział rehabilitacji 
neurologicznej.

Wykonana po 2 miesiącach kontrolna AF ujaw-
niła obecność niedrożności rozgałęzień tętnicy 
środkowej siatkówki, potwierdzając rozpoznanie 
SuS.

Rycina 1. Badanie rezonansu magnetycznego głowy — liczne 
ogniska hiperintensywne w obrazach T2-zależnych w obrębie 
centralnej części ciała modzelowatego (projekcja strzałkowa)

Rycina 2. Badanie rezonansu magnetycznego głowy — liczne, 
różnej wielkości ogniska hiperintensywne w obrazach T2 (naj-
większe > 5 mm średnicy) położone okołokomorowo i w zwojach 
podstawy (projekcja osiowa)
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Omówienie
Zespół Susaca jest rzadką waskulopatią, po raz 

pierwszy opisaną w 1979 roku przez Susaca i wsp. 
[6]. Początkowo sądzono, że zespół dotyczy tylko 
młodych kobiet, później jednak opisano także 
pojedyncze przypadki SuS również u mężczyzn. 
Aktualnie stosunek częstości zachorowań u kobiet 
i mężczyzn wynosi 3:1 [7]. Charakterystyczną 
cechą zespołu jest występowanie triady objawów: 
encefalopatii, zaburzeń widzenia oraz utraty słu-
chu. Najczęściej pierwsze zmiany w przebiegu 
SuS pojawiają się w ośrodkowym układzie ner-
wowym [8]. Encefalopatia może się manifestować: 
zaburzeniami osobowości i pamięci, splątaniem, 
agresją, apatią, bólami głowy oraz depresją. Dodat-
kowo mogą występować objawy wieloogniskowe-
go uszkodzenia układu nerwowego pod postacią 
zespołu piramidowego, móżdżkowego, zaburzeń 
czucia, dyzartrii oraz napadów padaczkowych [4]. 
W 80% przypadków, podobnie jak u opisywanej 
pacjentki, pierwszym objawem choroby są migre-
nopodobne bóle głowy [9]. Utrata słuchu, której 
mogą towarzyszyć zawroty głowy, często jest nie-
odwracalna i stanowi wskazanie do wszczepienia 
implantu ślimakowego [10]. Najtrudniejszym do 
rozpoznania elementem triady w SuS są zaburze-
nia widzenia, ponieważ zwykle charakteryzują się 
zmniejszeniem ostrości wzroku oraz zaburzeniami 
pola widzenia o niewielkim nasileniu [11].

Rozpoznanie SuS ustala się na podstawie ob-
jawów klinicznych oraz badań pomocniczych, 
takich jak MR głowy, AF i audiogram. Wczesne 
ustalenie rozpoznania może być utrudnione, 

ponieważ pełna triada objawów rzadko pojawia 
się jednocześnie, a czas między wystąpieniem 
pierwszych objawów a pełnoobjawową manife-
stacją choroby może wynosić około 5 miesięcy 
[9]. Charakterystycznymi nieprawidłowościami 
w badaniu MR głowy są liczne, różnej wielkości 
zmiany niedokrwienne, zlokalizowane przede 
wszystkim w centralnej części ciała modzelo-
watego, a także podkorowo, okołokomorowo, 
w zwojach podstawy, wzgórzu, móżdżku oraz 
pniu mózgu [5]. Istotne w rozpoznaniu SuS jest 
zaobserwowanie nieprawidłowości w AF, takich 
jak BRAO, hyperfluorescencja ścian tętniczek, wy-
ciek znacznika, krwotoki siatkówkowe oraz obrzęk 
[1]. Do potwierdzenia obecności SNHL wykorzy-
stuje się badanie audiometrii tonalnej, w której 
wykazuje się pogorszenie słuchu w zakresie ni-
skich i średnich częstotliwości [12]. Pomocnym, 
lecz niespecyficznym badaniem w rozpoznaniu 
SuS jest ocena płynu mózgowo-rdzeniowego, 
w której w większości przypadków obserwuje 
się podwyższenie stężenia białka i nieznaczną 
pleocytozę [13].

Ze względu na prawdopodobną etiologię 
autoimmunologiczną choroby z uszkodzeniem 
tętniczek prekapilarnych mózgu, siatkówki i ucha 
wewnętrznego kluczowe jest zastosowanie wczes-
nego leczenia immunomodulującego, które znacz-
nie poprawia rokowanie. Jako leki pierwszego 
rzutu rekomendowane są glikokortykosteroidy, a w 
przypadku ich nieskuteczności można rozważyć 
podawanie dożylnie immunoglobulin, plazmafe-
rezy lub leków immunosupresyjnych, takich 

Rycina 3. Audiogram — niedosłuch czuciowo-nerwowowy w zakresie tonów średnich i niskich
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jak azatiopryna, cyklosporyna, cyklofosofamid,  
mykofenolan mofetilu, metotreksat oraz rytuksy-
mab [14].

Zespół Susaca wymaga różnicowania z cho-
robami demielinizacyjnymi: stwardnieniem roz-
sianym (SM, multiple sclerosis) oraz ostrym 
rozsianym zapaleniem mózgu i rdzenia (ADEM, 
acute disseminated encephalomyelitis) ze względu 
na etiopatogenezę autoimmunologiczną, podo-
bieństwo objawów klinicznych oraz obecność 
wieloogniskowych zmian w badaniu MR głowy. 
Kluczowe dla rozpoznania jest opisywane w więk-
szości przypadków występowanie zmian we 
włóknach centralnej części ciała modzelowatego 
z zaoszczędzeniem włókien części peryferyjnych, 
co różnicuje SuS z SM i ADEM [15].

Rokowanie w SuS zależy od wczesnego roz-
poznania i włączenia leczenia. Opisywane są 
przypadki, w których wczesne wdrożenie leczenia 
spowodowało znaczną poprawę stanu klinicznego 
z pozostawieniem jedynie nieznacznego deficytu 
neurologicznego. Niestety w większości przy-
padków podjęcie właściwej terapii jest znacznie 
opóźnione, co prowadzi do trwałych objawów 
uszkodzenia układu nerwowego, takich jak za-
burzenia poznawcze, uszkodzenie słuchu, zabu-
rzenia widzenia oraz napadów padaczkowych [5].

Podsumowanie
Rozpoznanie SuS należy zawsze rozważać 

w przypadku wystąpienia niespecyficznych 
objawów neuropsychiatrycznych, do których 
stopniowo dołączają się wieloogniskowe objawy 
neurologiczne, niedosłuch i zaburzenia wzroku. 
Trzeba pamiętać, że typowa triada objawów SuS 
w większości przypadków nie pojawia się jedno-
czasowo, co bardzo utrudnia proces diagnostycz-
ny i może prowadzić do błędnego rozpoznania.
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