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Susacs syndrom er en vigtig

differentialdiagnose ved monosymptomatisk
encefalopati hos yngre voksne
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Susacs syndrom er en mikroangiopati, der involverer
hjerne, retina og cochlea og er arsag til en klinisk triade
med encefalopati, retinal grenarterieokklusion og sen-
sorineuralt hgretab [1]. Genesen er ukendt, men for-
modes at vaere en autoimmun endoteliopati [2]. Susacs
syndrom er sjeeldent med ca. 300 rapporterede tilfeelde
pa verdensplan. Kvinde:mand-ratio er 3,5:1, og debu-
talderen er typisk 21-35 4r.

Det hyppigste debutsymptom er encefalopati, der-
neest visuelle symptomer og til sidst hgretab. Kun 13%
af patienterne debuterer med den fulde kliniske triade,
og der gdr i gennemsnit 21 uger fra forste symptom til
hele triaden er til stede [1]. Susacs syndrom er derfor
en vigtig differentialdiagnose hos yngre patienter med
encefalopati, unilateral eller bilateral hgrenedsattelse
og/eller uforklaret retinal iskaemi.

SYGEHISTORIE

En 29-8rig, tidligere rask mand blev indlagt med tilta-
gende forvirring, hukommelsesbesveer, bitemporal
dunkende hovedpine og personlighedsandring gen-
nem halvanden maned. Dagen efter indleeggelsen fik

g FIGUR 1

Retinal fluoresceinangiografi af hgjre gje. Pilene markerer arteriel
nonperfusion perifert i nethinden (sorte kar) samt multifokal kon-
trastopladning og lsekage fra arteriolevaeggen centralt og perifert
i nethinden.

han hgrenedsattelse pa hejre gre, og ni dage senere var
hgretabet bilateralt. Han havde ingen synsgener. Han
var végen og orienteret i egne data, men ikke i tid eller
sted og fremstod kognitivt pévirket med let apraksi.
Man fandt bilateral ekstensiv plantarrespons og usikker
linjegang.

Ved CT af cerebrum kunne man udelukke blgdning
og stgrre strukturelle forandringer. Blodprgverne viste
normale forhold. I cerebrospinalvesken fandt man 22
monocytere celler og forhgjet proteinniveau pa 2,08
g/1. Udredning for neuroinfektion, virus, autoimmun
encefalitis og borrelia var negativ. Ved elektroencefalo-
grafi udelukkede man epileptisk aktivitet, men fandt
encefalopatiske traek med 2-3 Hz tog frontotemporalt,
skiftende sideovervegt og trifaset preeg. MR-skanning
af cerebrum viste multiple punktformede hyperintensi-
teter spredt i begge hemisfaerer, supra- og infratentori-
elt samt centralt i corpus callosum. Angiosekvenserne
var normale.

Visus og synsfelt ved autoperimetri var normalt, og
spaltelampeundersggelsen var uden tegn pa uveitis.
Retinal fluoresceinangiografi viste multifokal kontra-
stopladning af de retinale arterioler og multiple reti-
nale grenarterieokklusioner perifert pa begge gjne
(Figur 1). Audiometri viste bilateralt sensorineuralt
hgretab, hgjresidigt pa 70 dB og venstresidigt 50 dB.
Ved neuropsykologisk vurdering fremstod patienten
irritabel, ukritisk og med manglende sygdomsindsigt
samt med nedsat opmerksomhed, arbejdshukom-
melse, indleeringsevne og visuel perception.

Klinisk havde han udviklet den fulde triade, der er
diagnostisk for Susacs syndrom. Tegn pa Susacs syn-
drom kan pad MR-skanning forveksles med tegn pa mul-
tipel sklerose, men patienterne med multipel sklerose
udvikler aldrig retinal grenarterieokklusion.

P4 indleeggelsens 12. dag blev patienten overflyttet
til en reumatologisk afdeling til intravengs (i.v.) og
peroral behandling med hgjdosis prednisolon, i.v.-be-
handling med immunglobuliner samt i.v.-behandling
med cyclofosfamid og lavdosis acetylsalicylsyre. Han
blev herefter udskrevet til neurorehabilitering og am-
bulant behandling.




Trods behandlingen progredierede den retinale
vaskulopati med nytilkommen retinal nonperfusion i
perifere retinae og ledsagende synsfeltdefekter. Derfor
blev cyclophosphamid skiftet til mycophenolatmofetil
og rituximab, hvorefter tilstanden blev stabiliseret. Fem
méneder efter var hgrelsen bedret, men patienten
brugte hgreapparat, og der resterede deficits mht. hu-
kommelse og overblik.

DISKUSSION

Behandlingen af Susacs syndrom er empirisk, da der
mangler prospektive behandlingsstudier og randomise-
rede kontrollerede forsgg. Patienten i sygehistorien fik
initialt trestofbehandling i henhold til nuvarende anbe-
falinger ved sveer Susacs syndrom [3]. I de fgrste r af
sygdommen er hyppige kontroller pdkraevet for at ju-
stere behandlingen. Der anbefales monitorering med
MR-skanning af cerebrum for tilkomst af nye diffusi-
onsveegtede laesioner samt retinal fluoresceinangio-
grafi, audiogram og kliniske kontroller, da ingen bio-
markgrer er specifikke for sygdommen [3].

Langtidsprognosen er ikke velundersggt pga. for
korte opfglgningsperioder. Ifglge en oversigt over tid-
ligere publicerede cases varer den aktive sygdomsfase i
gennemsnit 21 méneder med ca. 2,4 tilbagefald pr. pa-
tient. Ud fra de kasuistikker, der havde tilstraekkelig
lang opfglgningsperiode, havde ca. halvdelen et forlgb
pa under to &r, og det var selvlimiterende [1].

Tidlig diagnose og iveerksaettelse af immunmodule-
rende behandling synes at vaere afggrende for progno-
sen, idet mikroangiopatiassocierede infarkter er irre-
versible og akkumuleres med tiden. Sygdommen kan
medfgre permanent dgvhed, synsfeltdefekter og de-
mens [4, 5].
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Susac syndrome is an important differential diagnosis in
monosymptomatic encephalopathy in young adults
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This is a case report of a 2g-year-old man, who presented
with progressive confusion, memory problems and
personality changes during 1.5 months. Later, he developed
bilateral hearing impairment but had no visual symptoms. A
brain MRI showed numerous small hyperintensities in both
hemispheres, a retinal fluorescence angiography revealed
multiple hyperfluorescent arterial occlusions, and an
audiogram showed bilateral hearing impairment. The patient
was treated for Susac syndrome with high-dose
corticosteroids initially, followed by intravenous
immunoglobulin and cyclophosphamide.
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