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STRESZCZENIE
Zespot Susaca to rzadko wystepujaca waskulopatia obejmujaca
mafe tetniczki prekapilarne mozgu, siatkowki i ucha wewnetrznego.
Charakteryzuje sig triadg objawow: encefalopatig, zaburzeniami
widzenia z powodu niedroznosci rozgatezien tetnicy siatkowki
oraz niedostuchem czuciowo-nerwowym. W pracy przedstawiono
przypadek pacjentki w wieku 29 lat, u ktdrej migrenopodobne
bole gtowy poprzedzily wystapienie postgpujacych zaburzen
poznawczych, objawdw zespotu mézdzkowego oraz niedostuchu.
Wykonane badanie rezonansu magnetycznego gtowy wykazafo
obecno$¢ licznych ognisk hiperintensywnych w istocie biatej
obu potkul mozgu, w czeSci centralnej ciata modzelowatego oraz
w strukturach tylnego dotu czaszki. W badaniu audiometrii tonalnej
stwierdzono obustronny niedostuch czuciowo-nerwowy. Angio-
grafia fluoresceinowa poczatkowo nie wykazata nieprawidtowosci,
jednak powtdrne badanie uwidocznito niedrozno$¢ odgafezien
tetnicy Srodkowej siatkowki. Na podstawie obrazu Klinicznego
i uzyskanych wynikow badan dodatkowych rozpoznano zespot
Susaca. Zespot ten nalezy uwzgledni¢ w diagnostyce roznicowej
w wieloogniskowym uszkodzeniu o$rodkowego uktadu nerwo-
wego. Wczesne rozpoznanie choroby oraz zastosowanie leczenia
immunosupresyjnego znacznie tagodzi jej przebieg i poprawia
rokowanie.
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Wprowadzenie

Zesp6l Susaca (SuS, Susac syndrome) jest
rzadka waskulopatia, ktérg charakteryzuje triada
objawéw: encefalopatia, zaburzenia widzenia
z powodu niedroznosci rozgalezien tetnicy rod-
kowej siatkéwki (BRAO, branch retinal artery
occlusion) oraz niedostuch czuciowo-nerwowy
(SNHL, sensory neural heating loss) [1]. Dotych-
czas w literaturze opisano ponad 300 przypadkow
SuS [2]. Schorzenie czesciej wystepuje u kobiet
miedzy 20. a 40. rokiem zycia [3]. Przyczyna
choroby jest najprawdopodobniej proces auto-
immunologiczny prowadzacy do mikroangiopatii
tetniczek prekapilarnych moézgu, siatkéwki oraz
ucha wewnetrznego [4]. Rozpoznanie SuS oparte
jest gléwnie na podstawie objawéw klinicznych
oraz badan pomocniczych, w ktérych wystepuja
charakterystyczne zmiany w obrazie rezonan-
su magnetycznego (MR, magnetic resonance)
glowy oraz BRAO w angiografii fluoresceinowej
(AF, fluorescein angiography) [5].

Opis przypadku

Pacjentka w wieku 29 lat, dotychczas zdrowa,
zostata przyjeta do kliniki neurologii z powodu
stopniowo nasilajacych sig zaburzen pamieci,
orientacji i r6wnowagi. Pierwsze objawy po-
jawily sie okolo 2 miesigce wczedniej i byly
poprzedzone migrenopodobnymi bélami glowy.
W dniu przyjecia wywiad od chorej byl nie-
mozliwy do zebrania ze wzgledu na znacznie
nasilone zaburzenia poznawcze. W badaniu
neurologicznym stwierdzono obecno$¢ spo-
wolnienia psychoruchowego, zaburzenia
orientacji auto- i allopsychicznej oraz cechy
zespolu mézdzkowego. Podczas pierwszych
dni hospitalizacji stan pacjentki stopniowo
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Rycina 1. Badanie rezonansu magnetycznego gtowy — liczne
ogniska hiperintensywne w obrazach T2-zaleznych w obrebie
centralnej czgsci ciata modzelowatego (projekcja strzatkowa)

sie pogarszal; pojawily sig objawy piramidowe
w koniczynach dolnych, zaburzenia zwieraczy
(nietrzymanie moczu) oraz dyzartria. W badaniu
neuropsychologicznym stwierdzono deficyty
w zakresie gotowosci i podtrzymywania uwagi
oraz zaburzenia mowy z niedokladno$ciami
artykulacyjnymi i trudnoscia z doborem stow.
W badaniu MR glowy uwidoczniono w istocie
bialej obu pétkul mézgu, w obrebie czesci central-
nej ciata modzelowatego, okolokomorowo i pod-
korowo oraz w strukturach tylnego dotu czaszki
liczne, r6znej wielkosci (najwigksze > 5 mm
$rednicy) ogniska hiperintensywne w obrazach
T2-zaleznych i w sekwencji inwersji i powrotu
(FLAIR, fluid attenuated inversion recovery)
(ryc. 1, 2). Badanie MR odcinka piersiowego
kregostupa nie uwidocznito obecnos$ci zmian
ogniskowych ani cech patologicznego wzmoc-
nienia w obrebie rdzenia kregowego. W badaniu
elektroencefalograficznym (EEG) wykonanym
w dniu przyjecia zarejestrowano bardzo dlugie,
prawie ciagle serie wystepujacych napadowo,
asynchronicznych fal delta oraz zespotéw iglicy
z falg wolna, czesciej w odprowadzeniach znad
prawej péltkuli mézgu, ktére wielokrotnie sie
uogblniaty. Kontrolny zapis EEG wykonany po
zastowaniu lekéw przeciwpadaczkowych nie wy-
kazat napadowosci. W badaniu ptynu mézgowo-
-rdzeniowego stwierdzono cytoze 6/ul, stezenie
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Rycina 2. Badanie rezonansu magnetycznego gtowy — liczne,
réznej wielkosci ogniska hiperintensywne w obrazach T2 (naj-
wieksze > 5 mm $rednicy) potozone okotokomorowo i w zwojach
podstawy (projekcja osiowa)

biatka 196 mg/dl, nie obserwowano obecnosci
prazkéw oligoklonalnych. Badania w kierunku
choréb zakaznych, autoimmunologicznych i ze-
spoléw paranowotworowych nie wskazywaty
nieprawidtowosci.

Zastosowano leczenie glikokortykosteroida-
mi (metyloprednizolon 1 g/d. dozylnie przez
7 dni, nastepnie 64 mg/d. doustnie) oraz kwasem
acetylosalicylowym. Uzyskano poprawe stanu
klinicznego pacjentki. Lepszy byt kontakt stowny
z chorg, cho¢ pacjentka zaczela zgtasza¢ zabu-
rzenia stuchu. Wykonano audiometrie tonalng,
w ktérej uwidoczniono obustronny niedostuch
czuciowo-nerwowy w zakresie tonéw $rednich
i niskich (ryc. 3). Na podstawie obrazu klinicz-
nego, wynikéw badan oraz poprawy stanu chorej
po zastosowanym leczeniu wysunieto podejrzenie
SuS. Jednak prawidtowy obraz angiografii flurore-
sceinowej nie pozwolil na ustalenie ostatecznego
rozpoznania.

Pacjentke zorientowang pod wzgledem miejsca
iczasu, chodzaca samodzielnie, z dyskretnymi ce-
chami zespotu mézdzkowego skierowano w celu
dalszego usprawnienia na oddzial rehabilitacji
neurologicznej.

Wykonana po 2 miesigcach kontrolna AF ujaw-
nita obecno$¢ niedroznosci rozgalezien tetnicy
srodkowej siatkéwki, potwierdzajac rozpoznanie
SuS.
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Rycina 3. Audiogram — niedostuch czuciowo-nerwowowy w zakresie tonéw $rednich i niskich

Omowienie

Zespot Susaca jest rzadkg waskulopatia, po raz
pierwszy opisang w 1979 roku przez Susaca i wsp.
[6]. Poczatkowo sadzono, ze zespé! dotyczy tylko
mlodych kobiet, p6Zniej jednak opisano takze
pojedyncze przypadki SuS réwniez u mezczyzn.
Aktualnie stosunek czestosci zachorowan u kobiet
i mezczyzn wynosi 3:1 [7]. Charakterystyczna
cecha zespotu jest wystgpowanie triady objawéw:
encefalopatii, zaburzen widzenia oraz utraty stu-
chu. Najczesciej pierwsze zmiany w przebiegu
SuS pojawiaja sie¢ w osrodkowym uktadzie ner-
wowym [8]. Encefalopatia moze sie manifestowac:
zaburzeniami osobowosci i pamieci, splgtaniem,
agresja, apatia, b6lami glowy oraz depresjg. Dodat-
kowo moga wystepowac objawy wieloogniskowe-
go uszkodzenia ukladu nerwowego pod postacig
zespotu piramidowego, m6zdzkowego, zaburzeni
czucia, dyzartrii oraz napadéw padaczkowych [4].
W 80% przypadkow, podobnie jak u opisywane;j
pacjentki, pierwszym objawem choroby sg migre-
nopodobne béle glowy [9]. Utrata stuchu, ktérej
moga towarzyszy¢ zawroty glowy, czesto jest nie-
odwracalna i stanowi wskazanie do wszczepienia
implantu §limakowego [10]. Najtrudniejszym do
rozpoznania elementem triady w SuS sg zaburze-
nia widzenia, poniewaz zwykle charakteryzuja sie
zmniejszeniem ostro$ci wzroku oraz zaburzeniami
pola widzenia o niewielkim nasileniu [11].

Rozpoznanie SuS ustala sie na podstawie ob-
jawéw klinicznych oraz badan pomocniczych,
takich jak MR glowy, AF i audiogram. Wczesne
ustalenie rozpoznania moze by¢ utrudnione,

poniewaz pelna triada objawéw rzadko pojawia
sie jednoczesnie, a czas miedzy wystapieniem
pierwszych objawéw a pelnoobjawowa manife-
stacja choroby moze wynosi¢ okolo 5 miesiecy
[9]. Charakterystycznymi nieprawidtowos$ciami
w badaniu MR glowy sa liczne, r6znej wielkosci
zmiany niedokrwienne, zlokalizowane przede
wszystkim w centralnej czeSci ciala modzelo-
watego, a takze podkorowo, okotokomorowo,
w zwojach podstawy, wzgérzu, moézdzku oraz
pniu moézgu [5]. Istotne w rozpoznaniu SuS jest
zaobserwowanie nieprawidtowosci w AFE takich
jak BRAO, hyperfluorescencja écian tetniczek, wy-
ciek znacznika, krwotoki siatkéwkowe oraz obrzek
[1]. Do potwierdzenia obecnosci SNHL wykorzy-
stuje sie badanie audiometrii tonalnej, w ktérej
wykazuje sie pogorszenie stuchu w zakresie ni-
skich i srednich czestotliwosci [12]. Pomocnym,
lecz niespecyficznym badaniem w rozpoznaniu
SuS jest ocena ptynu mézgowo-rdzeniowego,
w ktérej w wiekszosci przypadkéw obserwuje
sie podwyzszenie stezenia biatka i nieznaczng
pleocytoze [13].

Ze wzgledu na prawdopodobng etiologie
autoimmunologiczng choroby z uszkodzeniem
tetniczek prekapilarnych mézgu, siatkéwkiiucha
wewnetrznego kluczowe jest zastosowanie wczes-
nego leczenia immunomodulujgcego, ktére znacz-
nie poprawia rokowanie. Jako leki pierwszego
rzutu rekomendowane sg glikokortykosteroidy, a w
przypadku ich nieskutecznosci mozna rozwazy¢
podawanie dozylnie immunoglobulin, plazmafe-
rezy lub leké6w immunosupresyjnych, takich
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jak azatiopryna, cyklosporyna, cyklofosofamid,
mykofenolan mofetilu, metotreksat oraz rytuksy-
mab [14].

Zespo6t Susaca wymaga réznicowania z cho-
robami demielinizacyjnymi: stwardnieniem roz-
sianym (SM, multiple sclerosis) oraz ostrym
rozsianym zapaleniem mozgu i rdzenia (ADEM,
acute disseminated encephalomyelitis) ze wzgledu
na etiopatogeneze autoimmunologiczng, podo-
bienstwo objawéw klinicznych oraz obecnosé¢
wieloogniskowych zmian w badaniu MR glowy.
Kluczowe dla rozpoznania jest opisywane w wiek-
szo$ci przypadkéw wystepowanie zmian we
wléknach centralnej czesci ciala modzelowatego
z zaoszczedzeniem widkien czesci peryferyjnych,
co réznicuje SuS z SM i ADEM [15].

Rokowanie w SuS zalezy od wczesnego roz-
poznania i wlaczenia leczenia. Opisywane sg
przypadki, w ktérych wczesne wdrozenie leczenia
spowodowalo znaczng poprawe stanu klinicznego
z pozostawieniem jedynie nieznacznego deficytu
neurologicznego. Niestety w wiekszosci przy-
padkéw podjecie wlasciwej terapii jest znacznie
opéznione, co prowadzi do trwalych objawéw
uszkodzenia ukladu nerwowego, takich jak za-
burzenia poznawcze, uszkodzenie stuchu, zabu-
rzenia widzenia oraz napadéw padaczkowych [5].

Podsumowanie

Rozpoznanie SuS nalezy zawsze rozwazac
w przypadku wystapienia niespecyficznych
objawow neuropsychiatrycznych, do ktérych
stopniowo dotaczaja sie wieloogniskowe objawy
neurologiczne, niedostuch i zaburzenia wzroku.
Trzeba pamietac, ze typowa triada objawéw SuS
w wiekszosci przypadkéw nie pojawia sig jedno-
czasowo, co bardzo utrudnia proces diagnostycz-
ny i moze prowadzi¢ do btednego rozpoznania.
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