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RESUMEN

Introduccioén: El Sindrome de Susac (SS) es una rara microangiopatia autoinmune que se
manifiesta con encefalopatia, vasculitis ocular y afectacion auditiva. Su deteccion tempra-
na es clave para evitar secuelas irreversibles.

Caso clinico: Mujer de 28 afios, sin antecedentes patolégicos, acude por cuadro clinico
de 3 semanas de evolucion, de acufenos asociados a hipoacusia bilateral, cefalea pulsatil,
nauseas, vomitos y fotofobia, al que se agrega 10 dias antes, disminuciéon de la agudeza
visual (AV). La evaluacion oftalmoldgica reveld vasculitis oclusiva 360°, edema macular,
hemorragias peripapilares y papiledema. Audiometria normal con acufenos grado V. El
liquido cefalorraquideo y los estudios inmunolégicos/serolégicos fueron normales. La re-
sonancia magnética encefélica y medular contrastada no mostré alteraciones. Se inicid
tratamiento con metilprednisolona intravenosa y ciclofosfamida IV. Posteriormente, mante-
nimiento con azatioprina, presenta recaida del cuadro ocular y auditivo, por lo que recibe
nuevamente corticoides, rituximab y micofenolato, con buena respuesta.

Conclusioén: El sindrome de Susac debe incluirse dentro del diagndstico diferencial en
mujeres jovenes que presenten sintomas neurolégicos, visuales y auditivos inusuales. La
identificacion temprana y el inicio oportuno de un tratamiento inmunosupresor intensivo son
fundamentales para optimizar el prondstico y prevenir secuelas permanentes.

Susac Syndrome. Diagnostic and therapeutic challenges
ABSTRACT

Introduction: Susac syndrome (SS) is a rare autoimmune microangiopathy that manifests
with encephalopathy, ocular vasculitis, and hearing impairment. Early detection is key to
preventing irreversible sequelae.

Case report: A 28-year-old woman with no prior medical history presented with a 3-week
history of tinnitus associated with bilateral hearing loss, throbbing headache, nausea, vomi-
ting, and photophobia. Ten days prior, she also experienced decreased visual acuity (VA).
Ophthalmological examination revealed 360° occlusive vasculitis, macular edema, peripa-
pillary hemorrhages, and papilledema. Audiometry was normal, with tinnitus classified as
grade V. Cerebrospinal fluid analysis and immunological/serological studies were normal.
Brain and spinal cord MRI with contrast showed no abnormalities. She received intravenous
methylprednisolone and intravenous cyclophosphamide. Subsequently, while on mainte-
nance therapy with azathioprine, the patient experienced a relapse of the ocular and audito-
ry symptoms. She showed improvement with corticosteroids, rituximab, and mycophenolate.
Conclusion: Susac syndrome should be included in the differential diagnosis of young wo-

Universidad Nacional de Asuncién, Facultad de Ciencias Médicas, Reumatologia Pediatrica. San Lorenzo, Paraguay.
Universidad Catdlica Nuestra Sefora de la Asuncion, Instituto de Prevision Social, Hospital Central, Reumatologia Pediatrica. Asuncion, Paraguay.

Este es un articulo publicado en acceso abierto bajo una licencia Creative Commons
83 ‘ S. Ferreira-Maidana et al. / Rev. parag. reumatol. Diciembre 2025;11(2):83-86


https://orcid.org/0009-0009-6057-5053
https://orcid.org/0009-0004-1059-9763
https://orcid.org/0000-0001-8148-1536
https://orcid.org/0000-0001-8709-6567
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
https://orcid.org/0000-0001-6438-446X
https://doi.org/10.18004/rpr/2025.11.02.83

Corresponding author
Email:
santiagofmaidana@
outlook.com

(S. Ferreira-Maidana)

INTRODUCCION

El sindrome de Susac (SS) es considerada una rara
microangiopatia autoinmune que afecta la microvascu-
latura del sistema nervioso central, la retina y el oido
interno™?. La presentacion tipica se corresponde con
una triada dada por encefalopatia, oclusion de la mi-
crovasculatura de la retina e hipoacusia neurosenso-
rial. Sin embargo, dicha presentacién solo se observa
entre el 20-33 % de los casos®, contribuyendo asf a ser
una entidad probablemente subdiagnosticada.

Descrita por primera vez en 19794 y una epide-
miologfa dificil de estimar, se han reportado cerca
de 450 casos®, con una frecuencia mayor en mujeres
(1,8:1 a 3,5:1) y con una edad media entre los 30 y
40 afios(5-7). El mecanismo fisiopatolégico no se en-
cuentra bien dilucidado, sin embargo, se cree que los
linfocitos T CD8 juegan un papel importante, adhirién-
dose a la microvasculatura, generando dafio endotel-
ial, estrechamiento del vaso y con ello la presencia de
microinfartos®. Ademas, se vio que hasta un 25 % de
los pacientes presentan anticuerpos anti-células endo-
teliales, por lo que se cree que podrian desempefiar un
papel patogénico en un subgrupo de los pacientes®®.

men presenting with unusual neurological, visual, and auditory symptoms. Early identifica-
tion and timely initiation of intensive immunosuppressive therapy are essential to optimize
the prognosis and prevent permanent sequelae.

A pesar de la publicacion de criterios diagndsticos
en el 2016(9), el SS sigue siendo un desafio diagndsti-
co, debido a la variabilidad clinica que retrasa su reco-
nocimiento, simulando otras patologias como la Escle-
rosis Mdltiple y otras enfermedades sistémicas®”°. El
uso de métodos diagndsticos adecuados y la terapéu-
tica precoz e intensiva son fundamentales para evitar
secuelas a largo plazo.

CASO CLIiNICO

Mujer de 29 afios, sin antecedentes patoldgicos co-
nocidos, en tratamiento con anticonceptivos orales (ci-
proterona/etinilestradiol), consulta por acufenos seve-
ros bilaterales de 3 semanas de evolucion, asociados a
hipoacusia bilateral, posteriormente se agrega cefalea
holocraneal pulsétil asociado a nduseas, vomitos y fo-
tofobia sin respuesta a analgésicos. Diez dias antes del
ingreso hospitalario presenta disminucion de la agude-
za visual en ojo izquierdo (Ol) y, a las 48 horas, en el ojo
derecho (OD).

Figura 1 Retinografia de campo amplio en color (Ultra Wide Field, UWF). Lesiones vasculiticas perivasculares que rodean los vasos retinianos.

S. Ferreira-Maidana et al. / Rev. parag. reumatol. Diciembre 2025;11(2):83-86

84



Audiograma
ol
10
20t /¢ i
= 30F
-
?, 40
2 so
3 6o}
®
5 70
E
S 80
90}
100
—e— OD (Right Ear)
110 w— Ol (Left Ear)

125 250 500 1000 2000 4000 8000
Frecuencia (Hz)

Figura 2 Audiograma con valores normales. (Imagen virtual digitalizada).

La evaluacion oftalmoldgica reveld vasculitis oclusi-
va 360°, edema macular, hemorragias peripapilares y
papiledema (Figura 1). La audiometria fue normal, con
acufenos severos grado V (Figura 2). El liquido cefa-
lorraquideo presentd caracteristicas conservadas, y
los estudios inmunolégicos y serolégicos descartaron
vasculitis sistémica, enfermedades del tejido conectivo
e infecciones. La resonancia magnética encefalica y
medular contrastada no mostré alteraciones.

Se inici6 tratamiento con metilprednisolona IV (1 gr/
dia por 5 dias), con mejoria clinica parcial, seguido de
ciclofosfamida IV mensual durante 6 meses con re-
solucion del cuadro auditivo y visual. Posteriormente,
durante el mantenimiento con azatioprina 150 mg/dia
(al segundo mes), presentd una recaida con afectaci-
on visual izquierda, acufenos y cefalea. La evaluacion
mostré agudeza visual de 20/200 en Ol y 20/20 en OD;
vision de colores 0/8 en Ol, con sospecha de neuritis
retrobulbar, y ante la recidiva se cambia el esquema
terapéutico a Rituximab (RTX) (2 gramos) y micofenola-
to de mofetilo.

Cuatro meses posteriores a primera dosis de RTX,
presentd un nuevo episodio de cefalea y alteracion vi-
sual, evidenciandose recurrencia de la vasculitis peri-
férica. Se administré nuevamente rituximab (2 g), con
respuesta favorable y persistente 1 afio después (Ulti-
mo control).

DISCUSION

El Sindrome de Susac constituye una patologia poco
frecuente, probablemente siendo subdiagnosticada. El
caso muestra una forma clasica en una mujer joven con
la triada clinica completa, sin embargo, las pruebas

complementarias primeramente no arrojaron datos de
valor, probablemente por una neuroimagen en etapas
tempranas y acufenos que simulaban la hipoacusia. En
cambio, la tomografia de coherencia 6ptica evidencid
vasculitis oclusiva compatible con la enfermedad.

En cuentao a la sintomatologia, el compromiso neu-
rolégico es lo mas frecuente (68,5%), mayormente
como cefalea de caracteristicas migrafiosas, pudiendo
inclusive presentarse como alteraciones cognitivas; si-
guen el compromiso ocular (61,1%) y otolégico (51,8%;
tinnitus o vértigo). En el seguimiento, hasta el 60%
desarrolla la triada completa, alcanzando frecuencias
de 91%, 84% y 67% respectivamente, lo que refleja su
progresion multisistémica®71°.

Aungue el curso monociclico se relaciona habitual-
mente con un pronéstico méas favorable que los patro-
nes policiclicos o crénicos' 2, la paciente de este caso
desarrolld secuelas visuales permanentes en un 0jo,
con compromiso en la vision cromatica. Este hallazgo
subraya que, aun en las formas de mejor prondstico,
pueden presentarse lesiones irreversibles.

El diagndstico precoz y la instauracion de un trata-
miento intensivo acorde al cuadro clinico son funda-
mentales para optimizar los resultados y evitar dafio
estructural.

CONCLUSION

El Sindrome de Susac debe incluirse dentro del dia-
gnostico diferencial en mujeres jovenes que presenten
sintomas neuroldgicos, visuales y auditivos inusuales.
La identificacion temprana y el inicio oportuno de un
tratamiento inmunosupresor intensivo son fundamen-
tales para optimizar el prondéstico y prevenir secuelas
permanentes.
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