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Audiological perspective on Susac syndrome
Susac syndrome is defined as a disease complex that includes the 
triad of encephalopathy, branch retinal artery occlusions (BROA) 
and sensorineural hearing loss (SNHL). Hearing loss in Susac 
syndrome can be unilateral or bilateral, is usually of sudden onset and 
progressive, and may be accompanied by tinnitus. This is important 
considering that Susac syndrome is almost universally a condition 
in which the corpus callosum is affected; this can affect dichotic 
listening ability, i.e. the ability to distinguish and integrate competing 
auditory information presented simultaneously to both ears. The 
literature has reported that patients have symptoms of vertigo or 
imbalance. Although it is thought that some of these patients may 
have vertigo resulting from brainstem or cerebellum involvement 
due to the syndrome, it has been emphasized that it may also reflect 
peripheral vestibular pathology. In conclusion, neuro-otological 
symptoms in Susac syndrome are almost universal and can be severe. 
In the clinical context, a progressive configuration of hearing loss 
should suggest Susac syndrome.
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ABSTRACT 

Susac sendromu, ensefalopati, dal retinal arter tıkanıklıkları 
(DRAT’ler) ve sensörinöral işitme kaybı (SNİK) üçlüsünü içeren bir 
hastalık kompleksi olarak tanımlanmaktadır. Susac sendromu’nda 
işitme kaybı, unilateral veya bilateral olabilir, genellikle ani 
başlangıçlı ve progresiftir, ek olarak tinnitus eşlik edebilir. Susac 
sendromu neredeyse evrensel olarak corpus callosumunun etkilendiği 
bir durum olması göz önüne alındığında önemlidir; bu, dikotik 
dinleme yeteneğini etkileyebilir, yani her iki kulağa aynı anda 
sunulan rekabetçi işitsel bilgiyi ayırt etme ve entegre etme yeteneğini 
etkileyebilir. Literatürde hastaların vertigo veya dengesizlik 
belirtileri olduğu belirtilmiştir. Bu hastaların bazılarında sendrom 
nedeniyle beyin sapı veya serebellum tutulumundan kaynaklanan 
vertigo olabileceği düşünülse de, periferik vestibüler patolojiyi de 
yansıtabileceği vurgulanmıştır. Sonuç olarak, Susac sendromu’nda 
nöro-otolojik belirtiler neredeyse evrensel olup şiddetli olabilir. 
Klinik açıdan, işitme kaybının ilerleyen bir konfigürasyonu Susac 
sendromu’nu düşündürmelidir.

Anahtar Sözcükler: Susac sendromu, işitme kaybı, işitsel işlemleme, 
vestibüler sistem
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GIRIŞ
1979 yılında, nörolog ve nörooftalmolog olan J.Susac, adını 
taşıyan sendromu literatürde tanımlamıştır. Susac sendromu, 
ensefalopati, dal retinal arter tıkanıklıkları (DRAT’ler) ve 
sensörinöral işitme kaybı (SNİK) üçlüsünü içeren bir hastalık 
kompleksi olarak tanımlanmaktadır (Hardy, 2013; Susac et al., 
1979). Hastalığın prevalansı tam olarak bilinmemekle birlikte, 
300’ü aşan sayıda vaka bildirimi yapılmıştır (Delaney & Torrisi, 
1976; Weidauer & Tenner, 1973). Susac sendromu genellikle 
genç yetişkinlerde ortaya çıkar ve kadınlarda erkeklere kıyasla 3 
katı daha fazla görülen bir hastalıktır (Dörr et al., 2013). Nadir 
görülen bir hastalık olmasına rağmen, karakteristik manyetik 
rezonans görüntüleme (MRG) özellikleri ile birlikte; örneğin 
korpus kallozumda ‘kar topu’ lezyonlarının tanımlanması ile 

giderek daha yaygın tanınmaktadır (Garg et al., 2015; Susac et 
al., 2003).

Susac sendromunun hastalık mekanizması tam olarak 
anlaşılamamış olmasına rağmen, beyin, koklea ve retina 
küçük damarlarında immün aracılı bir vaskülopatiyi yansıttığı 
düşünülmektedir (Agamanolis et al., 2019; Francis et al., 2011; 
Hardy et al., 2015; Jarius et al., 2014; McLeod et al., 2011; 
O’Halloran et al., 1998). Susac sendromu hastalarının kan, 
beyin omurilik sıvısı ve b eyin dokusundan yapılan detaylı 
immunolojik incelemeler, immunopatogenezde kritik bir rol 
oynayan terminal diferansiye sitotoksik CD8+ T hücrelerini 
işaret etmektedir (Gross et al., 2019).
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İşitme Kaybı

Susac sendromu’nda işitme kaybı, unilateral veya bilateral 
olabilir, genellikle ani başlangıçlı ve progresiftir, ek olarak 
tinnitus eşlik edebilir (Dörr et al., 2013; Kleffner et al., 2016; 
Roeser et al., 2009). Otoakustik emisyon bulgularının normal 
olmasına rağmen konuşmayı ayırt etme bozukluğu olabilir, bu 
durum normal koklear dış tüy hücre işlevini ancak retrokoklear 
yolların anormal işlevini işaret eder (Papo et al., 1998; Roeser 
et al., 2009; Starr et al., 1996). İşitme kaybı ve tinnitus ortaya 
çıktıktan sonra genellikle kalıcı olmakla birlikte akut dönemde 
işitme kaybı edilebilir (Roeser et al., 2009). Susac sendromunda 
işitme etkilendiğinde, saf ses odyometrisi genellikle erken 
dönemde alçak-orta frekansta sensörinöral işitme kaybını 
gösterse de ileri vakalarda tüm frekanslarda kayıp da olabilir 
(Patel et al., 2018; Roeser et al., 2009).

Literatürde Susac sendrom’unun yaygın ve karakteristik bir 
bulgusu olan alçak frekanslarda sensörinöral işitme kaybını  
gösteren çalışmalar bulunmaktadır (Dörr et al., 2013; Papo 
et al., 1998; Roeser et al., 2009; Saw et al., 2000). Susac 
sendrom’unda nöro-otolojik özelliklerle ilgili yayımlanan 
kohort çalışmasında, “dalgalı işitme kaybı”nın %43,5’lik bir 
yaygınlığını, tinnitusun %61 ve vertigonun %56,5’lik benzer bir 
yaygınlığı belirtilmiştir (Roeser et al., 2009). Kleffner ve diğ. 
(2016) Susac sendromlu hastaların işitme kaybı yaygınlığının 
%97 ve tinnitus varlığının %77 olduğu belirtilmiştir (Kleffner et 
al., 2016). Bir başka çalışmada ise, hastalığın erken döneminde 
alçak frekansta sensörinöral işitme kaybı olduğu ve daha sonra 
düz konfigürasyona dönüştüğü bildirilmiştir (Bateman et al., 
1997; Petty et al., 1998; Saw et al., 2000). Hardy ve ark (2020), 
Susac sendromu’ndan şüphelenilen her hasta için odyolojik 
testlerin yapılması gerektiğini belirtmiştir.

Alçak frekansta sensörinöral işitme işitme kaybı, Susac sendromu 
teşhisinde yeterince özgül değildir (Roeser et al., 2009).  Cogan 
sendromu ve Meniere hastalığı gibi alçak frekansta sensörinöral 
işitme işitme kaybı gösteren diğer hastalıkları unutmamak 
gerekir ancak Susac sendrom’unun potansiyel bir ayırıcı 
tanısı olarak düşünülmesi gereken bir durumdur. Bu odyolojik 
konfigürasyonun özellikle otologlar ve odyologlar tarafından 
tanınması önemlidir ve nöroimmünolojik ve nörooftalmolojik 
değerlendirme için erken yönlendirmeye yardımcı olabilirler 
(Paparella et al., 1982; Savastano et al., 2006).

Susac sendrom’unda işitme kaybının mikrovasküler bir 
mekanizması olduğu düşünülmektedir. Susac sendromu’nda 
temporal kemik incelemesi, apikal kokleada atrofik alanlarda, 
stria vaskülaris kapiller duvar kalınlaşmasını endolenfatik 
hidrops olmadan yansıtmaktadır (Francis et al., 2011). 

Çoğu odyolojik inceleme, genellikle saf ses odyogramdan 
öteye gitmez. Çalışmalarda, klinik olarak anlamlı işitme 
kaybına rağmen akustik reflekslerin korunması, dış tüy 
hücre disfonksiyonu nedeniyle oluşan bir koklear lezyonla 

uyumludur. Susac senromu ile ilgili bildirilen bir temporal 
kemik çalışmasında, hastanın ayrıca kötü konuşma ayırt etme 
performansı olduğu ve burada koklear apekste iç ve dış tüy 
hücrelerinin hemen hemen yok olduğu görülmüştür (Francis 
et al., 2011). Ancak, saf ses odyogramı, yalnızca orta derecede 
alçak frekansta işitme kaybını göstermiştir (Moore, 2001). Bu 
nedenle, konuşmayı ayırt etme sıklıkla etkilenebilir ve işitme 
cihazlarından az fayda sağlamaya neden olabilir (Preminger et 
al., 2005).

İşitsel İşlemleme

Susac sendromu neredeyse evrensel olarak corpus callosumunun 
etkilendiği bir durum olması göz önüne alındığında önemlidir; 
bu, dikotik dinleme yeteneğini etkileyebilir, yani her iki kulağa 
aynı anda sunulan rekabetçi işitsel bilgiyi ayırt etme ve entegre 
etme yeteneğini etkileyebilir (Musiek & Weihing, 2011). 
Dikotik konuşma testleri, hemisfer arası transferi sınar ve 
corpus callosumu içeren diğer bozukluklarda uygulandığında 
seçici sol kulak eksikliklerini (sağ kulak avantajları) ortaya 
koyabilir (Alexander & Warren, 1988; Bamiou et al., 2004; 
Gadea et al., 2009; Westerhausen & Hugdahl, 2008). Bu 
bulgular, kokleadan kortekse olan çapraz yollardaki sol 
hemisferin üstünlüğünü yansıtır (Kimura, 1961). Sağ kulaktan 
gelen bilgi, sağlıklı bir şekilde direkt olarak sol hemisfere, 
superior olivary kompleks (SOC) seviyesinde çapraz yollar 
aracılığıyla iletilir (Musiek & Weihing, 2011). Sol kulağın 
bilgileri sol hemisfere geri dönmek zorunda kaldığı için, bunun 
neden olduğu konuşma işlemleme zayıflığı olabilir (Kaga, 
2009; Musiek & Weihing, 2011).

Susac sendromu’nda akut işitme kaybı ve tinnitus tedavisi 
belirsizdir, ancak çoğu klinisyen genellikle kortikosteroidleri 
denemektedir. İntratimpanik deksametazonun SuS’deki akut 
işitme kaybına potansiyel bir faydası olduğu bazı kanıtlarla 
öne sürülmüştür (Roeser et al., 2009). 

İleri/çok ileri derece işitme kaybı oluştuktan sonra,  koklear 
implantasyon faydalı olabilir (Bittencourt et al., 2011; 
Grover et al., 2011; Lavinsky et al., 2012; Roeser et al., 
2009). Bir kohort çalışmasında, hastaların %7’si işitmesini 
iyileştirmek amacıyla koklear implantasyon uygulanmıştır. 
Susac sendromu’nda da koklear implantasyonun zamanlaması 
dikkatlice düşünülmelidir çünkü implantlar manyetik rezonans 
görüntüleme (MR) ile uyumluluğu kısıtlıdır ve Susac sendromu 
olan hastalar genellikle tedavinin erken aşamalarında serebral 
hastalık aktivitesini değerlendirmek amacıyla sık MR 
takiplerine ihtiyaç duyarlar. Bazı Susac sendromu hastaları 
remisyon gösterebilir, bu nedenle koklear implantasyon, 
hastaların stabil olduğu ve tedavilerinden etkilenmeyecekleri 
bir döneme bırakılabilir.

Vestibüler Bulgular

Literatürde hastaların vertigo veya dengesizlik belirtileri olduğu 
belirtilmiştir. Bu hastaların bir kısmında sendrom kaynaklı 
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beyin sapı veya beyincik tutulumundan kaynaklanan vertigo 
olabileceği düşünülse de, diğerlerinde periferik vestibüler 
patolojiyi yansıtabildiği vurgulanmıştır. Susac sendromu’nda 
vestibüler tutulum detaylı bir şekilde incelenmemiştir, ancak 
sendromun tanı kriterleri, işitme testleri veya kalorik test gibi 
vestibüler fonksiyon testlerinde anormal iç kulak patolojisi 
bulunması gerektiğini belirtir. Kalorik test, Susac sendromu’nda 
anormal olarak rapor edilirken anormal vestibüler uyarılmış 
miyojenik potansiyellerin (VEMP) gösterildiği veriler ise 
sınırlıdır. Literatürdeki bir vakanın VEMP bulgularında düşük 
amplitüd ve uzamış latans gözlenmiştir (Magliulo et al., 2008). 
Başka bir vaka Marrodan ve diğ. tarafından bildirilen video baş 
itme testinde (vHIT) izole bir posterior kanal hipofonksiyonu 
göstermiştir (Marrodan et al., 2019).  

SONUÇ VE ÖNERILER
Susac sendromu üzerine daha fazla araştırma, büyük çok merkezli 
kayıt sistemleri ve çok merkezli uluslararası işbirliklerinden 
türeyen prospektif çalışmalardan faydalanabilir. Elektro-
kokleografi ve iç kulak MR görüntüleme gibi araştırmalar, 
Susac sendromu’nun iç kulağa olan etkilerini belirlemede post-
mortem çalışmaları, Meniere hastalığı ve Cogan sendromu gibi 
bozukluklarla benzerlikleri ve farkları ortaya koyabilir. Merkezi 
işitsel yolağın etkisini değerlendirmek için daha kapsamlı 
odyolojik testlere ihtiyaç vardır, çünkü bu, işitsel rehabilitasyon 
için önem taşıyabilir. Susac sendromu’nun periferik vestibüler 
tutulumunun derecesini ve dağılımını doğrulamak için vHIT 
ve VEMP testleri gibi modern vestibüler fonksiyon testlerinin 
uygulanması gereklidir.

Sonuç olarak, Susac sendromu’nda nöro-otolojik belirtiler 
neredeyse evrensel olup şiddetli olabilir. Doğru klinik 
bağlamda, alçak ila yüksek frekansta işitme kaybının ilerleyen 
bir konfigürasyonu Susac sendromu’nu düşündürmelidir. İç 
kulak belirtilerinin tedavisi içim erken immünoterapinin etkisini 
göstermek daha fazla araştırmayı gerektirir. Koklear implantasyon, 
şiddetli işitme kaybı olan hastalar için bir seçenektir.
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