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SINDROME DE SUSAC
RELATO DE CASO

MICHAEL SKACEL*=,FERNANDA BAHADIAN BARDY** , MAURICIO BASTOS PEREIRA ***,
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RESUMO - Apresentamos o caso de uma paciente de 34 anos com quadro sugestivo de sindrome de Susac ou
vascul opatiaretinococlear. Estasindrome, descritapelaprimeiravez em 1979, caracteriza-se pelapresengade
umatriade clinicaformadapor encefal opatia, hipoacusianeurossensoria e ateragdesvisuais. A fisiopatologia
ainda é controversa, assim como o tratamento de escolha. Devido atratar-se de enfermidade insuficientemente
conhecidaem nosso meio, ondendo foi relatadaainda, chamamos aatencdo parao diagnostico diferencial, que
inclui condigdes como esclerose mltipla, vasculites do sistemanervoso central e outrostranstornos vasculares.

PALAVRAS-CHAVE: sindrome de Susac, vascul opatia retinococl ear, esclerose multipla.

Susac’ssyndrome: caser eport

ABSTRACT - We present the case of a34-year-old woman with clinical picture suggestive of Susac’ssyndrome,
or retinocochl ear vascul opathy. This syndrome, which was described for thefirst timein 1979, is characterized
by aclinical triad of encephal opathy, neurosensorial deafnessand visual deficit. Its pathogenesisand treatment
arestill disputed. We have called special attention to differential diagnosis, since thisentity has not yet been
described in Brazil, and is probably underdiagnosed.

KEY WORDS: Susac’s syndrome, retinocochlear vasculopathy, multiple sclerosis.

Em 1979, Susac et a. descreveram os casos de dois pacientes com disfungdo neurolégica
progressiva associada a psicose, hipoacusia e oclusdes de mltiplos ramos da artéria retininana'.
Desde entéo, foram relatados cerca de 40 casos naliteratura?, com diversas denominagOes diferentes,
entre elas: sindrome de Susac, RED-M (etinopathy, encephalopathy, deafness associated
microangiopathy), SICRET?® (small infarctions of cochlear, retinal and encephalic tissue) e,
finalmente, vasculopatia retinocerebrococlear 4.

Descrevemos 0 que pensamos Ser 0 primeiro caso de sindrome de Susac naliteraturabrasileira.

CASO

A paciente procurou o consultério em outubro de 1995, quando tinha 34 anos de idade, com
histéria de ter apresentado ha cerca de 10 anos episodio de distirbio de comportamento associado a
perda do controle esfincteriano e hipoacusia. Esta Ultima continuou a progredir até cerca de 1 ano
apos a primeiracrise. Na épocafoi tratada por psiquiatra com medicag8o cujo nome ndo se recorda,
tendo apresentado mel horaem 30 dias, restando porém dificul dade de marcha e hipoacusia. Queixava-
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Fig 1. RM de cranio em T2 (28/maio/1999): lesdes
hiperintensasdelocalizagdo periventricular.

se de piorada visdo na primeira consulta, mas
0 quadro motor permanecia estavel.

Devido a hipoacusia, havia procurado
anteriormente vérios otorrinolaringol ogistas,
tendo sido submetida a diversas cirurgias com
colocagdo de prétese auditiva bilateral, sem
apresentar, entretanto, qualquer melhora do
déficit auditivo. A paciente trouxe alguns
exames que ja haviam sido solicitados durante
ainvestigacdo prévia: angiografia com fluores-
cefna mostrando neurite isquémica (interro-
gada), ressonancia magnética (RM) de crénio
com pequenos focos de hiperintensidade peri-
ventriculares e liquor normal. Os achados do
exame neurolégico incluiam voz escandida,
marcha discretamente atéxica, hiperreflexia
bilateral assimétrica (maisintensa a esquerda),
com reflexos cutaneo-plantares em flexao,
discreta dismetria na prova dedo-nariz a
esquerda e diminuigcdo da acuidade auditiva e
visual com palidez de papilas. A avaliagdo dos
campos Visuais mostrava comprometimento
dos campos inferiores.

Os exames laboratoriais adicionais solicitados (hemograma, bioguimica, hepatograma, provas
de atividade reumética, fator anti-nuclear - FAN, dosagem de anticorpos anti-DNA e eletroforese de

Fig 2. Aspecto a fundoscopia: mostrando alteraces da paredearteriolar (aumento do
reflexo dorsal, retificacdo, atenuacéo e vasoconstri¢éo) e palidez acentuada de ambos
discos Opticos, sugerindo neuropatia épticaisquémica. Apesar dendo haver sinaisde
obstrucdo deramosarteriais, asalteracdesda paredearteriolar sdo compativeiscomo
diagndstico de sindrome de Susac.prata).
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Fig 3. Aspecto a angiorretinofluoresceinografia: papila com palidezimportante, bordas
tempor ais hi per pigmentada e escavagao fisiol 6gica, alémde significativa atenuacéo
arteriolar comdiminui¢éo do calibre, retificacio e aumento do reflexo dorsal (fio de
prata).

proteinas) foram normais, assim como os potenciais evocados visuai s e somato-sensitivos. O mesmo
ndo ocorreu com o potencial evocado auditivo, que foi de baixissima amplitude.

Durante todo o tempo de acompanhamento (Ultimaconsultaem 1999), manteve-se clinicamente
estavel, sendo tratada com pentoxifilina, hidroxizine, acido acetil-salicilico e sintomaéticos
(dimenidrato eflunarizina para episddios de vertigem). Realizou diversos examesde RM, audiometria
e campimetria sem alteracdes em relacdo aos exames iniciais (Figs 1-3). A paciente, entretanto,
permanece com sequelas. alteracBes do campo visual e hipoacusia bilateral, aém de queixa de
déficit de memoéria.

DISCUSSAO

A sindrome de Susac caracteriza-se pela presenca de uma triade (que pode aparecer de forma
completa ou incompleta em cada paciente) composta de encefal opatia, hipoacusia neurossensorial e
ateracOes visuais®-®. Ao exame histopatoldgico sdo observados microinfartos restritos a coclea,
pequenas arteriolas da retina e cérebro, causados por vasculopatia ndo-inflamatéria. A sua
fisiopatologia é controversa. Os estudos histopatol 6gicos sugerem relagdo com a ocorréncia de
pequenos infartos devido a oclusBes arteriolares, de mecanismo ainda desconhecido. Ndo foram
identificadas necrose fibrindide ou vasculite e nenhum dos pacientes descritos naliteratura preencheu
0s critérios clinicos ou soroldgicos para o diagndstico de qualquer doenga do tecido conectivo. N&o
foram igualmente identificadas alteragcdes de coagulagdo que pudessem sugerir um estado de
hipercoagulabilidade, ou evidéncias de microembolismo. Da mesma forma a hipétese de afecgéo
imunomediada deflagrada por infecgdes virais ndo foi confirmada. Além disso, a resolugdo completa
das manifestagBes neurorradiol 6gicas, descritas em aguns casos, seriaincomum no infarto cerebral,
implicando a ocorréncia de isquemia ou inflamacao perivascular na patogénese.*

Sugeriu-se que 0 acometimento tecidual altamente seletivo verificado nesta sindrome esteja
relacionado & origem embriologicamente comum do cérebro, retina e céclea. Tanto a retina como o
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ouvido interno apresentam barreiras andlogas a barreira hemato-encefélica, cujo endotélio pode
apresentar propriedades estruturais, funcionais e antigénicas comuns?°-1°,

Em cerca de 40% dos casos pode-se encontrar cefaléia associada ou ndo a aura visual como
sintoma prodrémico. A sindrome cerebral organica tem inicio rapido com disfunggo cognitiva em
cercade 75% dos paci entes, caracterizada principa mente por disfungdo da memériarecente e apatia
ou desorientacdo flutuante, aém de comportamento bizarro ou parandide, alucinagdes ou bulimiz?.
Ao exame fisico, podemos encontrar hiperreflexia, com sinal de Babinski bilateral, marcha instével,
disartria, dismetria, paralisias de nervos cranianos (principalmente Il1, VI e VII nervos),
hemidisestesia, hemiparesia, mioclonias e incontinéncia urinaria. O primeiro ataque pode ser
precedido de ateracdo mental ou de personalidade lentamente progressivas (em agumas semanas).
A RM pode mostrar lesdes multifocais hiperintensas em T2 interessando a substancia branca e
cinzenta supra e infratentorial, com captagdo durante as crises?.

Em pacientes submetidos aarteriografiacerebral, estafoi normal em 20 dos 22 casos descritos”.
Ao eletrencefal ograma podem ser vistas ondas | entas difusas ou pontas e ondas?¢. O liquor apresenta
aumento discreto de proteinas em grande parte dos casos, com pleocitose linfocitéria discreta em
50%24.

A retinopatia é caracterizada pela presenca de oclusdes miltiplas bilaterais de ramos das
artérias retinianas, podendo haver prejuizo davisdo selocalizadas no pélo posterior. Por outro lado,
asoclusdesrestritas aporgao periféricadaretinapodem ser assintométi cas (neste caso, afundoscopia
pode ser normal). N&o sdo encontradas células no vitreo ou caBmara anterior (ou sgja, ndo ha uveite
associada), proliferagdo neovascular, sangramento intravitreo, descolamento esponténeo da retina
ou acometimento venoso?*6. O aspecto a angiografia com fluoresceina é indistinguivel de vasculite
retiniana. Ha estreitamento arterial e extravasamento de contraste na fase tardia do exame, mas a
hemorragia retiniana é menos frequente'.

A hipoacusia é de natureza neurossensorial e de instalacdo aguda, bilateral e assmétrica,
podendo ser o sintomainicial e estar associadaavertigem, instabilidade damarcha, zumbido, nausea,
vomitos e nistagmo proeminente, ou por outro lado, ser assintomatica e s6 diagnosticada apds a
realizagdo de audiograma. Este mostracomprometimento principalmente das freqiiéncias maisbaixas.
Ha diminuicao da resposta vestibular a estimulos cal éricos>*.

Quanto aos exames laboratoriais, ndo sdo encontradas alteragdes na velocidade de
hemossedimentacao, proteinas de fase aguda, marcadores autoimunes ou coagulograma, € ndo héa
evidéncias de associagdo com agentes infecciosos?.

A evolugdo habitual se caracteriza por ataques recorrentes, em niimero de 1 a 8, envolvendo
um ou mais componentes da triade. Os atagques sdo autolimitados, e entram em remissao apos uma
fase aguda que dura em média 18 meses. Um terco dos pacientes permanece com déficit cognitivo
residua (deméncia leve a moderada) e distirbios de marcha. Todos os pacientes descritos até o
presente momento ficaram com algum déficit visual e auditivo. Nenhum ¢ébito foi atribuido a esta
sindrome. As alteragdes neurorradiol 6gicas podem desaparecer apds a fase aguda; o liquor e a
fundoscopia podem se normalizar espontaneamente em algumas semanas?.

O diagnostico diferencial € extenso einclui esclerose miltipla, vasculites sistémicas primérias
(como doengade Behget, granulomatose de Wegener, sindrome de Churg-Strauss, poliarterite nodosa
earteritede Takayasu, entre outros), vasculites secundarias (1 ipus eritematoso sistémico, sarcoidose,
sindrome de Sjdgren, crioglobulinemia), vasculites rel acionadas a quadros infecciosos (sifilis, doenca
de Lyme, tubercul ose, herpes zoster, toxoplasmose, €etc.), arteriosclerose, quadros embdlicos, doencas
trombofilicas, uso de drogas como cocaina, metanfetaminas, ergotismo e doencas mitocondriais*.

Fatores que devem motivar investigagdo diagntstica especificaincluem quadros suspeitos de
vasculite de retina” , hipoacusia neurossensorial em pacientes avaliados para esclerose multipla,
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pacientes com audiograma revelando surdez neurossensorial bilateral predominando em baixas
frequéncias e RM mostrando muiltiplas hiperintensidades em T2 envolvendo substancia branca e
cinzenta, além de qualquer encefa opatiainexplicada em pacientes jovens®. E importante manter um
alto grau de suspeicao, jaque atriade descrita pode ocorrer de formaincompletaem muitos pacientes
e a presenca de déficit visual ou auditivo pode ndo ser identificada adequadamente em pacientes
com encefdopatia. Os exames que devem ser solicitados para confirmago diagnostica incluem
campimetria, angiografia com fluoresceina, audiograma e RM de crénio, sendo que estes devem ser
repetidos periodicamente nos primeiros anos da doenga de forma a identificar piora do quadro,
MEeSMOo que assi ntomati cat.

O tratamento da sindrome de Susac é controverso’, devido ao seu curso flutuante, progressivo
e auto-limitado. Papo et a., em sua revisdo de 1998 2, sugeriram 0 uso de antiplaquetéarios e/ou
anticoagul antes associados a nimodipina como tratamento de primeira escolha (seguindo a hip6tese
tromboembdlica e visando a melhora dairrigacdo microvascular). Corticdides em altas doses podem
constituir asegundaopcdo de tratamento, seguidos de cicl of osfamidaou imunoglobulinaintravenosas.
A duracdo do tratamento, bem como o melhor esgquema terapéutico, sdo incertos, devido ao
desconhecimento quanto a provavel fisiopatologia desta sindrome.

Concluindo, descrevemos aqui 0 que acreditamos ser o primeiro caso de sindrome de Susac
da literatura brasileira. Enfatizamos a importancia da investigacdo diagnostica e do ato grau de
suspei ¢cao necessarios para suaidentificagdo, que pode estar sendo subdiagnosticada em nosso meio,
e reforcamos a nogédo da natureza benigna desta entidade.
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