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0z ABSTRACT
Susac sendromu, ensefalopati, dal retinal arter tikanikliklari Audiological perspective on Susac syndrome

(DRAT ler) ve sensorindral isitme kaybi (SNIK) iigliisiinii ieren bir
hastalik kompleksi olarak tanimlanmaktadir. Susac sendromu’nda
isitme kaybi, unilateral veya bilateral olabilir, genellikle ani
baslangicli ve progresiftir, ek olarak tinnitus eslik edebilir. Susac
sendromu neredeyse evrensel olarak corpus callosumunun etkilendigi
bir durum olmast géz Oniine alindiginda onemlidir; bu, dikotik
dinleme yetenegini etkileyebilir, yani her iki kulaga ayni anda
sunulan rekabeti isitsel bilgiyi ayirt etme ve entegre etme yetenegini
etkileyebilir. Literatiirde hastalarin  vertigo veya dengesizlik
belirtileri oldugu belirtilmistir. Bu hastalarin bazilarinda sendrom
nedeniyle beyin sap1 veya serebellum tutulumundan kaynaklanan
vertigo olabilecegi disiiniilse de, periferik vestibiiler patolojiyi de
yansitabilecegi vurgulanmistir. Sonug olarak, Susac sendromu’nda
noro-otolojik belirtiler neredeyse evrensel olup siddetli olabilir.
Klinik agidan, isitme kaybinin ilerleyen bir konfigiirasyonu Susac
sendromu’nu diistindiirmelidir.

Anahtar Sozciikler: Susac sendromu, isitme kaybu, isitsel islemleme,
vestibiiler sistem

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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GIRIS

1979 yilinda, nérolog ve ndrooftalmolog olan J.Susac, adim
tastyan sendromu literatiirde tanimlamistir. Susac sendromu,
ensefalopati, dal retinal arter tikanikliklari (DRAT’ler) ve
sensorindral isitme kaybi (SNIK) iicliisiinii iceren bir hastalik
kompleksi olarak tanimlanmaktadir (Hardy, 2013; Susac et al.,
1979). Hastaligin prevalansi tam olarak bilinmemekle birlikte,
300’1 asan sayida vaka bildirimi yapilmistir (Delaney & Torrisi,
1976; Weidauer & Tenner, 1973). Susac sendromu genellikle
geng yetiskinlerde ortaya ¢ikar ve kadinlarda erkeklere kiyasla 3
kat1 daha fazla goriilen bir hastaliktir (Dorr et al., 2013). Nadir
goriilen bir hastalik olmasina ragmen, karakteristik manyetik
rezonans goriintiileme (MRG) o6zellikleri ile birlikte; 6rnegin
korpus kallozumda ‘kar topu’ lezyonlarmin tanimlanmas: ile

giderek daha yaygin taninmaktadir (Garg et al., 2015; Susac et
al., 2003).

Susac sendromunun hastalik mekanizmas: tam olarak
anlagilamamis olmasina ragmen, beyin, koklea ve retina
kiiciik damarlarinda immiin aracili bir vaskiilopatiyi yansittig1
diistiniilmektedir (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 hastalarinin kan,
beyin omurilik sivist ve b eyin dokusundan yapilan detayli
immunolojik incelemeler, immunopatogenezde kritik bir rol
oynayan terminal diferansiye sitotoksik CD8+ T hiicrelerini
isaret etmektedir (Gross et al., 2019).
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isitme Kaybi

Susac sendromu’nda isitme kaybi, unilateral veya bilateral
olabilir, genellikle ani baslangicli ve progresiftir, ek olarak
tinnitus eslik edebilir (Dorr et al., 2013; Kleftner et al., 2016;
Roeser et al., 2009). Otoakustik emisyon bulgularinin normal
olmasina ragmen konusmay1 ayirt etme bozuklugu olabilir, bu
durum normal koklear dis tiiy hiicre islevini ancak retrokoklear
yollarin anormal islevini isaret eder (Papo et al., 1998; Roeser
et al., 2009; Starr et al., 1996). Isitme kayb1 ve tinnitus ortaya
ciktiktan sonra genellikle kalici olmakla birlikte akut donemde
isitme kaybi edilebilir (Roeser et al., 2009). Susac sendromunda
isitme etkilendiginde, saf ses odyometrisi genellikle erken
donemde alcak-orta frekansta sensorindral isitme kaybim
gosterse de ileri vakalarda tiim frekanslarda kayip da olabilir
(Patel et al., 2018; Roeser et al., 2009).

Literatiirde Susac sendrom’unun yaygin ve karakteristik bir
bulgusu olan algak frekanslarda sensdrindral isitme kaybini
gosteren caligmalar bulunmaktadir (Dorr et al., 2013; Papo
et al,, 1998; Roeser et al., 2009; Saw et al., 2000). Susac
sendrom’unda noro-otolojik oOzelliklerle ilgili yayimlanan
kohort calismasinda, “dalgali isitme kaybi”nin %43,5’lik bir
yayginligini, tinnitusun %61 ve vertigonun %56,5°lik benzer bir
yayginligr belirtilmistir (Roeser et al., 2009). Kleffner ve dig.
(2016) Susac sendromlu hastalarin isitme kayb1 yayginliginin
%397 ve tinnitus varliginin %77 oldugu belirtilmistir (Kleffner et
al., 2016). Bir baska caligmada ise, hastalifin erken doneminde
alcak frekansta sensorinoral isitme kaybi oldugu ve daha sonra
diiz konfigiirasyona doniistiigli bildirilmistir (Bateman et al.,
1997; Petty et al., 1998; Saw et al., 2000). Hardy ve ark (2020),
Susac sendromu’ndan siiphelenilen her hasta i¢in odyolojik
testlerin yapilmasi gerektigini belirtmistir.

Algak frekansta sensorinéral isitme isitme kaybi, Susac sendromu
teshisinde yeterince 6zgiil degildir (Roeser et al., 2009). Cogan
sendromu ve Meniere hastalig1 gibi algak frekansta sensorinoral
isitme isitme kaybi gosteren diger hastaliklari unutmamak
gerekir ancak Susac sendrom’unun potansiyel bir ayirici
tanis1 olarak diisliniilmesi gereken bir durumdur. Bu odyolojik
konfigiirasyonun ozellikle otologlar ve odyologlar tarafindan
taninmas1 6nemlidir ve néroimmiinolojik ve norooftalmolojik
degerlendirme icin erken ydnlendirmeye yardimer olabilirler
(Paparella et al., 1982; Savastano et al., 2006).

Susac sendrom’unda isitme kaybinin mikrovaskiiler bir
mekanizmasi oldugu disiiniilmektedir. Susac sendromu’nda
temporal kemik incelemesi, apikal kokleada atrofik alanlarda,
stria vaskiilaris kapiller duvar kalinlagsmasini endolenfatik
hidrops olmadan yansitmaktadir (Francis et al., 2011).

Cogu odyolojik inceleme, genellikle saf ses odyogramdan
Oteye gitmez. Calismalarda, klinik olarak anlamli isitme
kaybma ragmen akustik reflekslerin korunmasi, dis tiy
hiicre disfonksiyonu nedeniyle olusan bir koklear lezyonla
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uyumludur. Susac senromu ile ilgili bildirilen bir temporal
kemik caligmasinda, hastanin ayrica kotii konusma ayirt etme
performanst oldugu ve burada koklear apekste i¢ ve dis tly
hiicrelerinin hemen hemen yok oldugu gorilmistiir (Francis
et al., 2011). Ancak, saf ses odyogrami, yalnizca orta derecede
alcak frekansta isitme kaybini gostermistir (Moore, 2001). Bu
nedenle, konusmay1 ayirt etme siklikla etkilenebilir ve igitme
cihazlarindan az fayda saglamaya neden olabilir (Preminger et
al., 2005).

isitsel islemleme

Susac sendromuneredeyse evrensel olarak corpus callosumunun
etkilendigi bir durum olmas1 goz 6niine alindiginda 6nemlidir;
bu, dikotik dinleme yetenegini etkileyebilir, yani her iki kulaga
ayni anda sunulan rekabetgi isitsel bilgiyi ayirt etme ve entegre
etme yetenegini etkileyebilir (Musiek & Weihing, 2011).
Dikotik konusma testleri, hemisfer arasi transferi sinar ve
corpus callosumu igeren diger bozukluklarda uygulandiginda
secici sol kulak eksikliklerini (sag kulak avantajlar1) ortaya
koyabilir (Alexander & Warren, 1988; Bamiou et al., 2004;
Gadea et al., 2009; Westerhausen & Hugdahl, 2008). Bu
bulgular, kokleadan kortekse olan c¢apraz yollardaki sol
hemisferin stiinliigiini yansitir (Kimura, 1961). Sag kulaktan
gelen bilgi, saglikli bir sekilde direkt olarak sol hemisfere,
superior olivary kompleks (SOC) seviyesinde ¢apraz yollar
araciligiyla iletilir (Musiek & Weihing, 2011). Sol kulagin
bilgileri sol hemisfere geri donmek zorunda kaldig1 i¢in, bunun
neden oldugu konusma islemleme zayiflig1 olabilir (Kaga,
2009; Musiek & Weihing, 2011).

Susac sendromu’nda akut isitme kaybi ve tinnitus tedavisi
belirsizdir, ancak ¢ogu klinisyen genellikle kortikosteroidleri
denemektedir. Intratimpanik deksametazonun SuS’deki akut
isitme kaybina potansiyel bir faydasi oldugu bazi kanitlarla
One siirtilmiistiir (Roeser et al., 2009).

ileri/cok ileri derece isitme kaybi olustuktan sonra, koklear
implantasyon faydali olabilir (Bittencourt et al.,, 2011;
Grover et al., 2011; Lavinsky et al., 2012; Roeser et al.,
2009). Bir kohort calismasinda, hastalarin %7’si isitmesini
iyilestirmek amaciyla koklear implantasyon uygulanmistir.
Susac sendromu’nda da koklear implantasyonun zamanlamasi
dikkatlice diigiiniilmelidir ¢link{i implantlar manyetik rezonans
goriintiileme (MR) ile uyumlulugu kisitlidir ve Susac sendromu
olan hastalar genellikle tedavinin erken agamalarinda serebral
hastalik aktivitesini degerlendirmek amaciyla sik MR
takiplerine ihtiya¢ duyarlar. Baz1 Susac sendromu hastalari
remisyon gosterebilir, bu nedenle koklear implantasyon,
hastalarin stabil oldugu ve tedavilerinden etkilenmeyecekleri
bir déneme birakilabilir.

Vestibiiler Bulgular
Literatiirde hastalarin vertigo veya dengesizlik belirtileri oldugu
belirtilmistir. Bu hastalarin bir kisminda sendrom kaynakli
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beyin sap1 veya beyincik tutulumundan kaynaklanan vertigo
olabilecegi diisliniilse de, digerlerinde periferik vestibiiler
patolojiyi yansitabildigi vurgulanmistir. Susac sendromu’nda
vestibiiler tutulum detayli bir gekilde incelenmemistir, ancak
sendromun tani kriterleri, isitme testleri veya kalorik test gibi
vestibiiler fonksiyon testlerinde anormal i¢ kulak patolojisi
bulunmasi gerektigini belirtir. Kalorik test, Susac sendromu’nda
anormal olarak rapor edilirken anormal vestibiiler uyarilmis
miyojenik potansiyellerin (VEMP) gosterildigi veriler ise
stnirhidir. Literatiirdeki bir vakanin VEMP bulgularinda diisiik
amplitiid ve uzamis latans gozlenmistir (Magliulo et al., 2008).
Bagka bir vaka Marrodan ve dig. tarafindan bildirilen video bas
itme testinde (VHIT) izole bir posterior kanal hipofonksiyonu
gostermigtir (Marrodan et al., 2019).

SONUC VE ONERILER

Susac sendromu lizerine daha fazla arastirma, biiyiik cok merkezli
kayit sistemleri ve ¢ok merkezli uluslararasi igbirliklerinden
tireyen prospektif c¢alismalardan faydalanabilir. Elektro-
kokleografi ve i¢ kulak MR goriintiileme gibi arastirmalar,
Susac sendromu’nun i¢ kulaga olan etkilerini belirlemede post-
mortem ¢aligmalari, Meniere hastaligi ve Cogan sendromu gibi
bozukluklarla benzerlikleri ve farklar1 ortaya koyabilir. Merkezi
isitsel yolagin etkisini degerlendirmek icin daha kapsamli
odyolojik testlere ihtiyag¢ vardir, ¢linkii bu, isitsel rehabilitasyon
icin 6nem tasryabilir. Susac sendromu’nun periferik vestibiiler
tutulumunun derecesini ve dagilimini dogrulamak i¢in vHIT
ve VEMP testleri gibi modern vestibiiler fonksiyon testlerinin
uygulanmasi gereklidir.

Sonu¢ olarak, Susac sendromu’nda noro-otolojik belirtiler
olup siddetli olabilir Dogru klinik
baglamda, algak ila yliksek frekansta isitme kaybinin ilerleyen
bir konfigiirasyonu Susac sendromu’nu diisiindiirmelidir. I¢
kulak belirtilerinin tedavisi i¢gim erken immiinoterapinin etkisini

neredeyse evrensel

gostermek daha fazla arastirmayi gerektirir. Koklear implantasyon,
siddetli isitme kaybi olan hastalar i¢in bir segenektir.

Etik Kurul Onayri: Bu calisma, derleme calismasi oldugu icin etik kurul onay
gerekmemektedir.
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