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Varén de 33 afos que consulté por alteraciones conductuales,
afasia, cefalea occipital intensa, inestabilidad para la marcha e
hipoacusia. Negaba consumo de téxicos.

En la exploracién destacaba: ausencia de signos meningeos, len-
guaje escaso con bradilalia, bradipsiquia, amnesia y desorientacién
temporal.

Estudios complementarios: hemograma, bioquimica general,
proteina C reactiva y coagulaciéon, normales. La puncién lumbar
objetivé hiperproteinorraquia, con Gram, PCR panbacteriana y de
micobacterias negativas. Las serologias de ldes, VIH y virus neu-
rotropos, asi como ANA, ANCA y HLA-B5 fueron negativos. Un
video-EEG mostro datos de encefalopatia difusa leve y la TC craneal
fue normal. En la RM craneal se objetivé la presencia de miltiples
lesiones puntiformes supra e infratentoriales en leptomeninges y
en cuerpo calloso en «snow-ball» (fig. 1).

Se inici6 tratamiento con esteroides (dosis inicial: metilpredni-
solona 1g/24 h/iv/durante 7 dias, que posteriormente se continu6
con 60 mg/24 h de prednisona oral en pauta descendente) pese a lo
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cual desarrollé pérdida de agudeza visual en ambos ojos, hallindose
en la angiofluoresceingrafia (AFG) oclusiones vasculares isquémi-
cas (fig. 2). Ademas, la audiometria mostré hipoacusia sensorial
bilateral (fig. 3).

Se diagnostic6 de un sindrome de Susac (SS) ante la triada clinica
de encefalopatia, hipoacusia neurosensorial y vasculitis retiniana
con oclusiones arteriales. EI SS es una endoteliopatia microvascular
oclusiva inmunomediada y pauciinflamatoria que afecta al cerebro,
alaretinay al oido interno, descrita por primera vez en 1979'2. Son
caracteristicas las lesiones en la RM en T2 FLAIR en «bola de nieve»
a nivel del cuerpo calloso y la vasculitis retiniana oclusiva en la
AFG>.

Recibid tratamiento con bolos de esteroides, rituximab y acido
acetilsalicilico, y posteriormente ante la ausencia de mejoria, con
inmunoglobulinas y micofenolato®, lograndose con ello la estabi-
lizacién de la clinica y la disminucién progresiva de la dosis de
esteroides hasta alcanzar 7,5mg/24 h de prednisona al cabo de 9
meses.
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Figura 1. RM cerebral: 1: Axial. Difusién con lesiones puntiformes hiperintensas en relacién con microinfartos. 2: Sagital, Flair T2 y sagital T1. Afectacion caracteristica del
cuerpo calloso. 3: Axial Flair T2 con cte. Hipersefial y realce leptomeningeo (sefial aditiva T1 cte + T2). 4: Axial T1 cte con patrén de capacion «miliar».

Figura 2. Angiofluoresceingrafia: Isquemia en area temporal, oclusién arterial y
vasculitis activa en polo nasal.
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Figura 3. Audiometria: Laaudiometria tonal muestra una caida en ambas vias (aérea
y 6sea), signo de hipoacusia neurosensorial.
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