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крайне редкое заболевание, 

неуточненной этиологии,

поражающее артериолы 

улитки, сетчатки и головного 

мозга
По данным Ivana Vodopivec и др. на декабрь 2016 -

405 случаев СС. В ЦРС 



Впервые описан в 1979 г. 

доктором Джоном 

Сусаком (J.O. Susak) в 

журнале Neurology. 

Его именем в 1994 году и 

было названо это 

заболевание, также 

известное как ретино-

кохлео-церебральная 

васкулопатия.
John O. Susac, MD (1940 –2012)





Полная триада симптомов:

1) Поражение головного мозга

2) Поражение сетчатки

3) Вовлечение 

вестибулокохлеарного нерва

октябрь 2016  Kleffner I, Dörr J



❖ Cимптомы и клиническая картина: когнитивные 

нарушения и/или изменения поведения и/или 

очаговые неврологические симптомы и/или 

головная боль.

❖ Нейровизуализация: типичные изменения на МРТ 

головного мозга: гиперинтенсивные, 

мультифокальные, округлой формы мелкие очаги, 

по крайней мере один из очагов располагается в 

мозолистом теле («снежный ком») на Т2 (или 

FLAIR) взвешенном изображении. **

октябрь 2016  Kleffner I, Dörr J



❖ Симптомы и клиническая  картина не требуется

❖ Офтальмологическое обследование:  

окклюзии ветвей артерии сетчатки (BRAO -

branch retinal artery occlusion) или 

гиперфлюоресценция артериальных стенок 

(AWH – arterial wall hyperfluorescence) при 

выполнении флуоресцентной ангиографии или 

характерная  ишемия ветвей сетчатки при 

исследовании глазного дна или соответствующие 

повреждения при спектральной ОКТ, которые 

должны быть задокументированы.



❖ Симптомы и клинические данные: появление 

шума в ушах и/или потеря слуха и/или 

периферическое головокружение.

❖ Исследование функции внутреннего уха: 

потеря слуха должна подтверждаться 

аудиограммой; вестибулярное головокружение 

должно подтверждаться специфической 

диагностикой.



Течение:

• монофазное с активным периодом до 

2х лет – наиболее частый вариант

• мультифазное (обострения могут 

быть ч/з 10 и больше лет от начала

• хронически прогрессирующее

Rennebohm RM, Egan RA, Susac JO. Treatment of Susac's syndrome. Curr Treat Options Neurol. 

2008;10(1):67–74.



❖ МРТ головного мозга 

❖ флуоресцентная 

ангиография сетчатки глаза

❖ аудиометрия











❖ окклюзии ветвей артерии сетчатки

❖ гиперфлуоресценция стенок 
артериол (Гасс бляшки)

❖ наличие “затекания”
(“пропотевания”) флуоресцина через 
стенку





❖ двусторонняя сенсо - невральная тугоухость,

в основном - низко- и среднечастотный 

диапазон частот

❖ с энцефалопатией лучше - акустические 

стволовые вызванные потенциалы (АСВП). 

АСВП выявляют потерю пика I (ответ слухового 

нерва)





❖ в остром периоде:

метилпреднизолон 1,0 г  3-5 дней 

продолженная высокими дозами 

преднизолона в таблетках 60 – 80 мг/день 

– 4 недели

❖ дополнительно – внутривенные 

иммуноглобулины, плазмаферез могут 

быть использованы



❖ При тяжелой энцефалопатии

пульс – терапии ГКС может быть 

недостаточно.

❖ Назначение более агрессивной 

иммуносупрессии препаратами с 

быстрым началом действия:

❖ циклофосфамид

❖ ритуксимаб



❖ Поддерживающая иммуносупрессивная

терапия - как правило, те же препараты, что 

использовались в острую фазу

❖ при достижении клинического улучшения –

постепенное снижение дозы преднизолона, 

обычно – с 2-4 недельными интервалами
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ДИАГНОЗ: 

Ретино – кохлео - церебральная                         

микроангиопатия, хронически   

прогрессирующее  течение

I67.7 церебральный артериит, не 

классифицированный в других рубриках



Начало – с тяжёлого обострения 

В  дальнейшем – хронически 

прогрессирующее течение 

Неполная клиническая триада: 2 

синдрома (энцефалопатия, снижение слуха 

через год)

Поражение сосудов сетчатки - по ФАГ



Спасибо за внимание


