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Resumen

Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas y tratamiento recibido de 4 pacientes diagnosticados de
sindrome de Susac (sdS) en nuestro hospital.

Material y métodos: Describir |as caracteristicas clinicas de 4 pacientes afectos. clasificacion segun los
criterios de Kelffner 2016, edad, sexo, clinicaen el debut, lineas de tratamiento, otros tratamientos
complementarios, meses de seguimiento, n°de brotes tras inicio de tratamiento y sintomas residuales.

Resultados: Los 4 pacientes debutaron antes de |os 40 afios habiendo un mayor nimero de mujeres (3:1).
Todos los pacientes (fig.) habian sido diagnosticados de sdS definitivo seguin |os criterios neurol 6gicos,
retinianosy vestibulococleares (Kelffner et al, 2016). Los 4 pacientes presentaron sintomatol ogia neurol dgica
en el debut. Ademas, en 2 de las 3 mujeres el embarazo o puerperio se relaciond temporalmente con €l inicio
de los sintomas. Tres pacientes han recibido tratamiento inmunosupresor agresivo con ciclofosfamida o
rituximab. Ademas, en 2 pacientes se afiadieron empiricamente tratamiento con adiro, atorvastatinay
nimodipino. A pesar del tratamiento inmunosupresor agresivo, |os brotes de enfermedad se han presentado en
un seguimiento breve en 3 pacientes. Secuelas, de diversa gravedad, se observaron en |os 4 pacientes.
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Discusion: El sindrome de Susac es una enfermedad rara, de posible etiologia autoinmune, en la que se
afectan lamicrocirculacion del cerebro, retinay oido interno, dando lugar a una triada sintomética
caracteristica: encefalopatia, alteraciones visuales y déficit auditivos. Recientemente se han publicado unos
criterios diagndsticos y unas recomendaciones terapéuticas (Rennerbohm et al, 2018). No obstante, las series
de pacientes descritas son pequefias y ho hay ensayos clinicos a eatorizados acerca del tratamiento. Todos
nuestros pacientes presentaron un sdS definitivo segun criterios clinicos. Las caracteristicas demogréficas son
similares alas descritas en laliteratura con una edad de debut tempranay un predominio de mujeres. Es
notable larelacién temporal del debut con la gestacion en 2/3 mujeres. Todos |os pacientes recibieron terapia
inmunosupresora, 3/4 con ciclofosfamida o rituximab. A pesar de ello, los 3/4 que recibieron el tratamiento
mas agresivo presentaron brotes de enfermedad al menos 1 vez al afio. Dado que fisiopatol 6gicamente se
trata de una vascul opatia de etiologia autoinmunitaria no demostrada, se decidi6 afiadir al tratamiento en 2/4
pacientes adiro y atorvastatina como protector endotelial. La paciente n°4 presento la clinica neurol 6gica més
grave, por lo que se afiadi6, ademés, nimodipino. Asimismo, la comorbilidad en todos los pacientes fue
importante en forma de déficit auditivo clinico o subclinico, migrafiay déficit visuales con escotomas.

Conclusiones. El sdS se trata de una vascul opatia de presumibl e etiol ogia autoinmune que afecta
principalmente a mujeres jovenes. A pesar del tratamiento agresivo los sintomas tienden a recurrir, asociando
una comorbilidad importante. Todavia estan por explorar nuevas terapias complementarias ala
inmunosupresi6n convencional .
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