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Susac syndrome in daily practice — therapeutic difficulties

Zespét Susaca w praktyce lekarskiej — trudnosci terapeutyczne
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Introduction: Susac syndrome is a rare vasculopathy
characterized by a triad of symptoms: encephalopathy with
retinal artery occlusion and hearing loss. The basis of the
disease is an autoimmune process causing microangio-
pathy of the precapillary arterioles of the corpus callosum
of the brain, retina, and inner ear.

Case description: The study presents a 12-year history
of a patient diagnosed with Susac syndrome at age 31,
based on typical ophthalmological symptoms, hearing
disorders, and the results of the head’s MRI examination
(changes in the corpus callosum). Initially, plasmapheresis
was performed, and treatment with glucocorticosteroids
(GCS) and intravenous immunoglobulins (IVIG) was initiat-
ed. In the course of the disease, osteoporosis developed,
and the treatment with zoledronate was initiated. Then,
glucocorticoids were slowly reduced, and azathioprine was
added. Due to the recurrence of ocular symptoms (limit-
ed visual field), it was decided to restart glucocorticoids
and discontinue azathioprine. The treatment with cyclo-
phosphamide was started up to the total dose 6200 mg.
After completion of therapy with this medication, myco-
phenolate mofetil (MMf) was administered at the total
dose, achieving a satisfactory therapeutic effect.
Conclusions: Susac syndrome can cause blinding eye
symptoms, which can be temporarily controlled with high
doses of glucocorticoids, IVIG infusions, azathioprine, cyclo-
phosphamide and MMf during the 12 years of the disease.
This shows that the course of the disease may be difficult
to predict and may involve a recurrence of symptoms.
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Wprowadzenie: Zesp6t Susaca to rzadko wystepujaca
waskulopatia, ktéra charakteryzuje sie wystgpieniem tria-
dy objawow: encefalopatii z obecnoscig okluzji naczyn
siatkéwki oka oraz niedostuchem. Podtozem choroby jest
proces autoimmunologiczny powodujacy mikroangiopatie
tetniczek prekapilarnych ciata modzelowatego mozgu, siat-
kowki oraz ucha wewnetrznego.

Opis przypadku: W pracy przedstawiono 12-letnia historie
pacjenta, u ktérego na podstawie typowych objawéw okuli-
stycznych, zaburzen stuchu oraz wyniku badania MR gtowy
(zmiany w ciele modzelowatym) rozpoznano zespét Susaca
w wieku 31 lat. Poczatkowo wykonano plazmafereze, wig-
czono leczenie glikokortykosteroidami (GKS) i immunoglo-
bulinami podawanymi dozylnie (IVIG). Z powodu osteo-
porozy wdrozono leczenie zolendronianem, zastosowano
powolng redukcje GKS i dodano azatiopryne. Ze wzgledu
na nawrét objawdw ocznych (ograniczenie pola widzenia)
zdecydowano o ponownym wigczeniu GKS, odstawiono
azatiopryne i rozpoczeto leczenie cyklofosfamidem do tacz-
nej dawki 6200 mg. Po zakonczeniu terapii tym lekiem za-
stosowano mykofenolan mofetylu (MMF) w petnej dawce,
uzyskujac zadowalajacy efekt terapeutyczny.

Whnioski: Zespdt Susaca moze powodowac zagrazajace Sle-
pota objawy oczne, ktére udaje sie czasowo kontrolowac
stosowaniem duzych dawek GKS, wlewami IVIG, azatiopry-
ny, cyklofosfamidu i MMF w czasie 12 lat trwania choroby.
Pokazuje to, ze przebieg choroby moze by¢ trudny do prze-
widzenia i wigzac sie z nawrotem objawow.



