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COMUNICACION CORTA

SINDROME DE SUSAC DE PRESENTACION OCULAR
ATIPICA

ATYPICAL OPHTHALMIC FINDINGS IN SUSAC SYNDROME

AVINO JA!, ESPANA E2, PERIS-MARTINEZ C3, MENEZO JL#

RESUMEN

Caso clinico: Mujer de 25 afios de edad afecta de
encefalopatia y pérdida auditiva neurosensorial,
remitida a nuestro servicio para confirmar un sin-
drome de Susac por presentar una disminucién de
agudeza visual bilateral. En la exploraciéon fundus-
cOpica se aprecié una microangiopatia retiniana
periférica.

Discusion: El sindrome de Susac se caracteriza
tipicamente por la triada encefalopatia, perdida
auditiva neurosensorial, y oclusiones de ramas arte-
riales retinianas. En nuestro caso las alteraciones
oculares eran atipicas, aprecidandose amputacion de
vasos terminales con cimulo de microaneurismas
en retina periférica de ambos ojos.

Palabras clave: Oclusion de ramas arteriales reti-
nianas, microangiopatia, sindrome de Susac, ence-
falopatia, pérdida auditiva.

ABSTRACT

Case report: A 25-year-old woman with encepha-
lopathy and sensorineural hearing loss was referred
to us in order to confirm Susac syndrome, due to
bilateral visual loss. Funduscopic examination reve-
aled peripheral retinal microangiopathy.
Discussion: Susac syndrome is typically characte-
rized by the clinical triad of encephalopathy, branch
retinal artery occlusions, and hearing loss. In our
case, ophthalmic findings were atypical. Interrupted
vessels and microaneurisms accumulation in the
peripheral retina of both eyes were observed (Arch
Soc Esp Oftalmol 2007; 82: 179-182).

Key words: Branch retinal artery occlusion, micro-
angiopathy, Susac syndrome, encephalopathy, hea-
ring loss.

INTRODUCCION

El sindrome de Susac consiste en una microan-
giopatia del cerebro, retina y céclea, y estd caracte-
rizado tipicamente por la triada clinica de encefalo-
patia, oclusiones de ramas arteriales retinianas, y
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pérdida auditiva (1). El sindrome afecta tipicamen-
te a mujeres jovenes de entre 20 y 40 afios de edad
y tiene una frecuencia muy baja, habiéndose descri-
to menos de cien casos en la literatura mundial. Su
etiologia es desconocida, aunque se han propuesto
muchas teorias: vasculitis con desérdenes autoin-
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munes, anormalidades de la coagulacién y micro-
embolizacién (1,2). El blanqueamiento retiniano
isquémico provocado por las oclusiones arteriales
es el hallazgo funduscépico mds frecuente en el sin-
drome de Susac.

Presentamos el caso de una paciente con sindro-
me de Susac con hallazgos oculares atipicos.

CASO CLINICO

Una mujer de 25 afos de edad fue remitida a
nuestro servicio para confirmar la presencia de un
sindrome de Susac, debido a una pérdida visual
bilateral. La paciente tenia una historia de alteracio-
nes del equilibrio, ataxia, incontinencia fecal y uri-
naria, y pérdida auditiva izquierda desde hacfa cua-
tro afos, y estaba recibiendo corticoides, nimodipi-
no y anticoagulantes. En el examen neuroldgico se
apreciaba una paraparesia espastica, hiperreflexia
tendinosa y disfuncién genitourinaria. La analitica
sanguinea que inclufa hemograma, bioquimica
general, velocidad de sedimentacion globular, enzi-
ma conversor de la angiotensina y coagulacién
resultaba sin alteraciones. La serologia de ltes,
virus de la inmunodeficiencia humana, herpes sim-
ple, hepatitis B y C, proteina C reactiva, factor reu-
matoide, anticoagulante ldpico, anticuerpos antinu-
cleares, anticardiolipina, y antifosfolipido fue nega-
tiva. La radiografia de térax, electrocardiograma,
ecocardiografia y tomografia axial computerizada
craneal no presentaban alteraciones. El liquido
cefalorraquideo (LCR) era de aspecto claro y con
presion de apertura normal, con ligero aumento de
proteinas, y resto de formula normal. La serologia
en LCR para borrelia, virus de Epstein-Barr, cito-
megalovirus y ldes, ademds de los cultivos habitua-
les resultaron negativos. La deteccién de bandas oli-
goclonales en el mismo también resulté negativa.
La Resonancia Magnética Nuclear (RMN) cerebral
mostraba multiples dreas focales de hiperintensidad
en la sustancia blanca periventricular y pericallosa,
y en las regiones del centro semioval (fig. 1). Los
tests audiométricos estandares revelaron pérdida
auditiva neurosensorial, asimétrica, de predominio
izquierdo, para las bajas frecuencias. A la explora-
cién oftalmoldgica, su agudeza visual era de 20/25
en ambos ojos. La campimetria de Goldmann
(Haag-Streit, Berna, Suiza) mostré una cuadranta-
nopsia inferior bitemporal. En la biomicroscopia
del segmento anterior no se apreciaban hallazgos

Fig. 1: Imagen de un corte sagital de RMN cerebral en
secuencia ponderada en T1. Se aprecian miiltiples dreas
de hiperintensidad en el cuerpo calloso.

destacables. El examen funduscépico revelé una
microangiopatia retiniana periférica, apreciandose
amputacion de vasos con cimulos de microaneuris-
mas en ambos ojos (fig. 2). No se observaron signos
de inflamacion o células en el vitreo, ni envaina-
miento de los vasos retinianos. La angiografia fluo-
resceinica (AGF) demostré signos de isquemia en
las areas correspondientes a las oclusiones arterio-
lares (fig. 3). El diagndstico de sindrome de Susac
se basé en la asociacion de encefalopatia con
hallazgos tipicos en la RMN, microangiopatia reti-
niana y pérdida auditiva neurosensorial.

Debido a la evidente isquemia retiniana periféri-
ca apreciada en la AGF, se le realiz6 fotocoagula-
cion retiniana con ldser en las dreas isquémicas de
forma profildctica, manteniéndose estable el cuadro

Fig. 2: Retinografia del ojo izquierdo. Notense ciimulos
de microaneurismas y amputacion terminal de los vasos.
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Fig. 3: Angiograma fluoresceinico del ojo izquierdo. En la
retina periférica temporal se observan dreas de isquemia.

visual desde entonces. Al cabo de dos afios no ha
habido variaciones significativas tanto en el estado
neurolégico como auditivo.

DISCUSION

Nuestro paciente presenta afectacién microan-
giopatica del cerebro, coclea y retina que se ajusta a
la descripcién del sindrome de Susac (1). Los
hallazgos de la RMN estdn completamente en con-
cordancia con los descritos en este sindrome, con
lesiones en la sustancia blanca cerebral (periventri-
cular, centro semioval) con especial afectacién del
cuerpo calloso (3). Sin embargo, los hallazgos
oftdlmicos son en cierta medida atipicos, ya que no
incluyen las tipicas oclusiones de ramas arteriales
retinianas, placas de pared arterial, o tincion de los
vasos en la AGF (1,2,4,5). En nuestro caso, los
vasos amputados rodeados por microaneurismas
observados en la retina periférica de ambos ojos
evidenciaban la microangiopatia retiniana (fig. 1),
que se mostraba con signos de isquemia en la
angiografia (fig. 3).

El diagnéstico diferencial debe incluir diferentes
procesos inmunoldégicos como vasculitis, lupus eri-

tematoso sistémico, enfermedad de Behcet, sarcoi-
dosis, diferentes coagulopatias, procesos neoplasi-
cos como el linfoma e infecciones como sifilis,
borreliosis, tuberculosis y viriasis (1,2,4). Cabe des-
tacar las frecuentes confusiones diagnosticas con la
esclerosis mudltiple, con la que comparte muchas
similitudes tanto clinicas como en la RMN. Este
despistaje es particularmente importante pues el
diagnéstico del sindrome de Susac es estrictamente
clinico y no hay ningtin marcador especifico cono-
cido.

La patogenia es desconocida, y la eficacia del tra-
tamiento incierta, aunque los mds aceptados inclu-
yen corticoides y antiagregantes, como en el caso
de nuestra paciente. Ademads entre otras opciones
destacan la ciclofosfamida, calcio antagonistas,
plasmaféresis e inmunoglobulinas (2,4).

Los oftalmdlogos deberian conocer y tener pre-
sente este sindrome infrecuente y muchas veces no
diagnosticado, de origen desconocido, ya que pue-
de resultar en pérdida visual. Asimismo cabe desta-
car que los hallazgos oftalmoldgicos puedes ser
muy sutiles, con sintomas visuales minimos o prac-
ticamente inexistentes, sin llegar a presentar las
tipicas oclusiones de ramas arteriales retinianas,
debiendo ser minuciosos en la exploracién fundus-
cOpica cuando se sospeche este sindrome.
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