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RESUMEN   

Introducción: El síndrome de Susac es una microangiopatía autoinmune caracterizado por 

encefalopatía, oclusión de las ramas de la arteria retiniana y perdida de la audición.  

Objetivo: Recopilar casos, las teorías establecidas y obtener el conocimiento actualizado sobre el 

síndrome de Susac, su diagnóstico y tratamiento.  

Métodos: Se revisaron entre 2017 y 2024 sobre encefalopatía, enfermedades de la retina, enfermedades 

vasculares, pérdida auditiva neurosensorial y síndrome de Susac, en idioma inglés y español; se 

incluyeron revisiones sistemáticas, reportes de caso y metaanálisis, a partir de las bases de datos Scopus, 

SciELO, PubMed, Cochrane y Lilacs. 

Desarrollo: Hasta el año 2021 se reportan 450 casos de síndrome de Susac, con un estimado de 0,148 

casos por 100 000 habitantes y predominio femenino. La cefalea y la encefalopatía son las 

manifestaciones iniciales más frecuentes. La evaluación oftalmológica es importante porque contribuye 
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al diagnóstico, la resonancia magnética muestra en la parte central del cuerpo calloso, lesiones 

hiperintensas en T2, multifocales, redondas como bolas de nieve. Sus principales diagnósticos 

diferenciales son migraña y esclerosis múltiple. 

Conclusiones: El inicio del síndrome de Susac, con encefalopatía, variabilidad de presentación y amplio 

diagnóstico diferencial, hace más compleja su identificación. La etiopatogenia no está totalmente 

dilucidada. La presencia de hiperfluorescencia en las arterias retinianas y las lesiones hiperintensas del 

cuerpo calloso lo confirman, aun sin la presencia de la triada imagenológica o la clínica. El diagnóstico 

temprano y el tratamiento adecuado favorecen el pronóstico. 

Palabras clave: encefalopatía; enfermedades de la retina; enfermedades vasculares; pérdida auditiva 

neurosensorial; síndrome de Susac. 

 

ABSTRACT 

Introduction: Susac syndrome is an autoimmune microangiopathy characterized by encephalopathy, 

occlusion of the branches of the retinal artery and hearing loss. 

Objective: To collect cases, established theories and obtain updated knowledge about Susac syndrome, 

its diagnosis and treatment. 

Methods: Between 2017 and 2024, data on encephalopathy, retinal diseases, vascular diseases, 

sensorineural hearing loss and Susac syndrome were reviewed in English and Spanish; systematic 

reviews, case reports and meta-analyses were included, from the Scopus, SciELO, PubMed, Cochrane 

and Lilacs databases. 

Development: Until 2021, 450 cases of Susac syndrome have been reported, with an estimated 0.148 

cases per 100,000 inhabitants and a female predominance. Headache and encephalopathy are the most 

frequent initial manifestations. Ophthalmologic evaluation is important because it contributes to the 

diagnosis. Magnetic resonance imaging shows multifocal, round, snowball-like, T2 hyperintense lesions 

in the central part of the corpus callosum. Its main differential diagnoses are migraine and multiple 

sclerosis. 

Conclusions: The onset of Susac syndrome, with encephalopathy, variability of presentation and broad 

differential diagnosis, makes its identification more complex. The etiopathogenesis is not fully 
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elucidated. The presence of hyperfluorescence in the retinal arteries and hyperintense lesions in the 

corpus callosum confirm this, even without the presence of the imaging or clinical triad. Early diagnosis 

and adequate treatment favor the prognosis. 

Keywords: encephalopathies; hearing loss; retinal diseases; Susac syndrome; vascular diseases. 
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INTRODUCCIÓN 

El síndrome de Susac (SS) se caracteriza por la triada clínica de encefalopatía, oclusión de las ramas de 

la arteria retiniana y pérdida de la audición; muchos pacientes no tienen la triada desde el comienzo de 

los síntomas(1) y pueden no presentar pérdida auditiva ni visual;(2) solo está presente la encefalopatía. 

Esto determina una gran variación en su presentación clínica y hace más complejo el diagnóstico, con 

frecuentes errores.(3) Se reporta que la triada aparece completa desde el debut de los síntomas, entre el 

13 % y el 33 % de los casos.(4,5,6) 

La pertinencia de esta revisión narrativa se fundamenta en la gran variabilidad de presentación de este 

síndrome, el reporte de mayor incidencia en los 2 últimos años; el no tener publicaciones en Cuba sobre 

el diagnóstico, que no resulta infrecuente; reportes en la literatura(7) de retardos en el inicio del 

tratamiento; y el riesgo de exacerbación con algunas terapéuticas, aun con algunos elementos clínicos o 

de imágenes que puedan aportar una sospecha diagnóstica.(8) Aunque sin gran incidencia, es de aparición 

universal y su terapéutica temprana y adecuada definen el pronóstico.   

El objetivo de esta revisión es recopilar la información obtenida de los casos reportados, de las teorías 

ya establecidas y obtener el conocimiento actualizado sobre el síndrome de Susac, su diagnóstico y 

tratamiento. 
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MÉTODOS 

Se incluyeron artículos de los años 2017 a 2023, sobre encefalopatía, enfermedades de la retina, 

enfermedades vasculares, pérdida auditiva neurosensorial y síndrome de Susac. Se combinaron los 

términos de búsqueda.  

Se incluyeron publicaciones en inglés y español de revisiones sistemáticas, reportes de caso y 

metaanálisis, a partir de las consultas en las bases de datos Scopus, SciELO, Pubmed, Cochrane, y Lilacs.  

Se seleccionaron los artículos relacionados directamente con los propósitos de la búsqueda y a los cuales 

los autores pudieron acceder a texto completo. El trabajo se realizó durante los años 2023 y 2024. 

 

 

DESARROLLO 

El síndrome de Susac (SS) es poco frecuente; hasta el año 2021 se habían reportado 450 casos,(9) con una 

prevalencia mínima estimada de 5 años, de 0,148/100 000 habitantes y una incidencia anual de 

0,024/100 000 habitantes, en una población del centro de Europa.(10) Se reporta en Israel, en el año 2022, 

un aumento de la incidencia, de 5,4 veces, en relación con el reporte en Australia.(11) 

Las mayores referencias son de series de casos, en las cuales hay más frecuencia en el sexo femenino, 

con una relación de 3:1, principalmente entre los 20 a 40 años; aunque en la literatura aparecen casos 

desde los 7 hasta los 72 años.(12,13) 

La etiopatogenia de la enfermedad no está totalmente dilucidada. Se considera que se trata de una 

enfermedad inmuno-mediada, con afectación del endotelio vascular, alteración en la coagulación y 

microembolización, que afecta a la microvasculatura cerebral, retiniana y a la región apical de la cóclea, 

por oclusión vascular. 

Hay estudios por biopsia que constatan engrosamiento de la membrana basal, y en el espacio 

perivascular, depósito de colágeno que involucra las pequeñas arteriolas, con aumento del grosor de la 

pared y disminución de la luz, con oclusión del vaso. Todos estos elementos están a favor de que el SS 

es un proceso microvascular o una endoteliopatía de naturaleza inflamatoria, que puede incluir 

vasculitis.(14,15,16,17)  
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Además, se demuestra expansión oligoclonal de las células T CD8+ citotóxicas activadas, que se 

adhieren a los microvasos del parénquima y la leptomeninge, y polarizan la enzima b, lo cual produce 

daño de las células endoteliales.(18,19) 

Manifestaciones clínicas 

Se describen 3 formas de evolución clínica; la más frecuente es la monocíclica y se caracteriza por un 

periodo de enfermedad, que dura entre 1 y 2 años, sin recurrencias posteriores; es más frecuente en el 

sexo masculino, con una edad media al comienzo, de 31,3 años. La forma policíclica presenta remisiones, 

con una duración mayor de 2 años entre brotes, con edad media de aparición de 27,2 años. La forma 

crónica, continúa con una duración mayor de 2 años, sin remisión; es la menos frecuente.(20) 

El debut puede presentarse, con mayor frecuencia, de 2 formas: como una encefalopatía, que después 

presenta alteraciones visuales y pérdida auditiva neurosensorial, o con alteraciones visuales y pérdida de 

la audición; puede aparecer la encefalopatía meses o años después del inicio de la sintomatología.(21) 

La cefalea es un síntoma frecuente. Precede al desarrollo de las manifestaciones encefálicas en no más 

de 6 meses y se describe como de tipo migrañoso, u opresiva; pero son pocos los elementos descritos 

sobre el curso en la enfermedad.(22) 

Puede aparecer pérdida de la memoria reciente, desorientación, trastornos psiquiátricos con un 

comportamiento bizarro; el primer ataque puede ser precedido de un cambio lento y progresivo de la 

personalidad.(23) Los signos neurológicos son difusos, multifocales y progresan durante el curso de la 

enfermedad. La debilidad y la hiperreflexia son usualmente bilaterales; incluye además, ataxia, 

deficiencias sensoriales, disartria, disfunción oculomotora, alteración de la marcha y trastornos 

urinarios.(24) La toma medular es muy infrecuente(25) y la presencia de livedo reticularis, algunos autores 

lo relacionan como un signo de gravedad.(26)  

Trastornos visuales 

La pérdida de la agudeza visual se debe a la oclusión de múltiples ramas de las arterias retinianas, que 

provocan áreas de infarto. Se puede detectar en el fondo de ojo, y con precisión, por la angiografía de 

fluorescencia, por la típica fluorescencia multifocal de la pared de las arteriolas.(27) También mediante la 

realización de tomografía por coherencia óptica o la angiografía por tomografía de coherencia 

óptica.(28,29)  
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La localización más frecuente de la fluorescencia ocurre en los segmentos medios de las arteriolas; es 

menos frecuente en las bifurcaciones. En arterias con aspecto normal puede indicar mayor extensión de 

la enfermedad. Se pueden observar durante la fase activa de la enfermedad y pueden desaparecer con el 

tiempo.(30)  

Las placas de Gass constituyen un signo que apoya el diagnóstico de SS; se originan por depósitos 

ateromatosos, generalmente redondeados y de color amarillo.(31,32,33)  

Otra alteración de los vasos retinianos es la presencia de vasos colaterales. Se señalan como más 

frecuentes arteria-arteria y no arteria-vena. No aparecen temprano en el desarrollo de la enfermedad y 

tienen cierto predominio en el sexo masculino.(34,35) 

Hipoacusia 

La pérdida de la audición es de tipo neurosensorial, en frecuencias bajas y medias. Es causada por 

microinfartos en la cóclea apical y se presenta de forma aguda, unilateral o bilateral, acompañada de 

vértigo, tinnitus, náuseas y vómitos. Puede cursar asintomática y solo detectarse por audiometría. Cuando 

se inicia de forma unilateral, en el curso de días o semanas aparece del otro lado.(36) Su diagnóstico se 

basa en las exploraciones funcionales auditivas (audiometría tonal, audiometría vocal, 

impedanciometría). Pueden ser de utilidad los potenciales evocados auditivos. 

Imagenología 

La resonancia magnética constituye una prueba clave en el diagnóstico, al estar presentes lesiones en la 

sustancia blanca, que en T2 y FLAIR se muestran hiperintensas, multifocales y redondas, como bolas de 

nieve; involucran la parte central del cuerpo calloso, con afectación de cuerpo, esplenio y respeto relativo 

de la interfase calloso septal. Además, pueden haber lesiones en la sustancia gris y realce leptomeningeo, 

lo que constituye la triada de la neuroimagen.(37,38,39) Asimismo, se pueden encontrar microinfartos en la 

cápsula interna, sobre todo en la secuencia de difusión, que tienen la apariencia de un "collar de perlas". 

Aunque predominan las lesiones de la sustancia blanca, la sustancia gris profunda y la cortical pueden 

estar afectadas hasta en el 70 % de los casos.(37) 

Con técnicas de difusión se demuestra el daño macro y microestructural difuso, de las fibras de la 

sustancia blanca, con los valores de la anisotropía fraccionaria y se explican los síntomas de la 

encefalopatía difusa.(40,41) 
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En un estudio exploratorio reciente se describe como posible marcador de imagen, en la RM de 7 Tesla, 

encontrar en las lesiones puntos de acúmulo de hierro.(42) 

Otros medios complementarios 

Se reporta en el examen citoquímico del líquido cefalorraquídeo la presencia de proteínas y pleocitosis 

leve, que ocurre en el 45 % al 67 % de los casos.(4) Se ha encontrado también elevación de los títulos de 

anticuerpos anticélulas endoteliales, en el 25 % de los casos, sin establecerse su importancia 

diagnóstica.(43) 

Criterios diagnósticos 

Los criterios diagnósticos han sido publicados por Kleffner I y otros.(44) Se califica como SS definido, a 

los casos con afectación clínica o paraclínica que involucre los 3 órganos (encéfalo, retina y el sistema 

vestibulococlear); y SS probable, cuando hay una inequívoca implicación clínica o paraclínica de 2 de 

los 3 órganos que pueden estar afectados. Por último, el SS posible, cuando aparece alguno de los 

elementos clínicos o paraclínicos del SS. 

Existen otras 2 condiciones: la hiperfluorecencia en la pared de las arteriolas de la retina y la presencia, 

en la resonancia magnética, de las lesiones hiperintensas centrales del cuerpo calloso. Ambas confirman 

el diagnóstico del SS, ya que no se han descrito en ninguna otra entidad.(37,45)  

Diagnóstico diferencial 

Los diagnósticos diferenciales de mayor importancia, lo constituyen la migraña, ya que aparece en el 

80 % de los casos de SS y la esclerosis múltiple, por ser frecuente en mujeres jóvenes, tener un cuadro 

clínico variado, que incluye manifestaciones encefalopáticas, y por las similitudes en las imágenes de 

resonancia magnética, aunque con características propias que permiten su diferenciación.(21,46) 

El diagnóstico diferencial incluye, además, otras enfermedades desmielinizantes: la enfermedad de 

Menière, enfermedad cerebrovascular, oclusión aislada de ramas arteriales retinianas, encefalitis límbica, 

síndrome de Cogan, enfermedad de Eales, enfermedad de Behçet, enfermedad de Marchiafava-Bignami, 

enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada; y después de la pandemia de COVID-19, la asociación del SS 

después de la vacunación.(47,48,49) 
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Tratamiento 

En la fase aguda, los corticoides constituyen la primera opción de tratamiento, en dosis altas, con 

metilprednisona i.v.; 1000 mg/día por 3 días, acompañados de corticoides orales (prednisona), en dosis 

altas de 60-80 mg/día, en un tiempo de duración aproximado de 4 semanas. Luego se disminuyen las 

dosis, hasta un mantenimiento de 5-10 mg/día.  

Se incorpora al mismo tiempo, inmunoglobulina i.v. en los primeros 7 días del tratamiento, con una dosis 

de 2g/kg y se repite cada 2 a 4 semanas, por 6 meses.(50)  

Se recomienda iniciar, de forma inmediata, en los pacientes con enfermedad grave, con 

inmunosupresores como la ciclofosfamida i.v., 10-15 mg/kg, la cual se puede repetir a las 2 semanas si 

la sintomatología no mejora.  

En caso de presentar cambios en las manifestaciones clínicas se indica como terapia de mantenimiento 

1000-1500 mg de micofenolato mofetilo 2 veces al día.(51) Si no se obtiene mejoría, se puede utilizar una 

combinación de micofenolato mofetilo, 500 mg 2 veces al día y tacrolimus, 2 mg 2 veces al día, por vía 

i.v.(50) 

Hay pacientes que no responden al tratamiento y se sugiere la alternativa del uso de rituximab, con dosis 

de inicio de 1000 mg y continuar con la misma dosis luego de 2 semanas, con intervalos de 4 a 6 meses 

y de 6 a 12 meses.(50,52) 

También se ha utilizado azatioprina, metotrexato y plasmaféresis con buenos resultados.(53) Se ha 

reportado recientemente la efectividad del uso de rituximab en monoterapia.(54) 

Debe agregarse al tratamiento, el ácido acetilsalicílico u otro antiagregante plaquetario, para prevenir 

eventos trombóticos arteriolares(55) y resulta necesario el mantenimiento del tratamiento para el control 

de progresión de la enfermedad.(56) 

Si hay deterioro de la audición, es necesario valorar para su rehabilitación el implante coclear.(57) 

Pronóstico 

El pronóstico depende de la forma de presentación, así como de un diagnóstico y tratamiento precoz, que 

podrá ser más o menos agresivo, dependiendo del estado del paciente. Puede remitir en forma completa, 

pero hay casos graves con secuelas, y casos fatales.(40) 
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Recientemente se plantea que los pacientes que no recibieron tratamiento con inmunosupresores en la 

fase aguda, tienen una mayor afectación auditiva permanente.(58) 

El inicio del síndrome de Susac, con encefalopatía, variabilidad de presentación y amplio diagnóstico 

diferencial, hace más compleja su identificación. La etiopatogenia no está totalmente dilucidada. La 

presencia de hiperfluorescencia en las arterias retinianas y las lesiones hiperintensas del cuerpo calloso 

lo confirman, aun sin la presencia de la triada imagenológica o la clínica. El diagnóstico temprano y el 

tratamiento adecuado favorecen el pronóstico.  
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