Casos Clinicos

Sindrome de Susac: papel de rituximab
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RESUMEN

El sindrome de Susac una microangiopatia que afecta al
oido, la retina y el cerebro. Su cuadro clinico se caracteriza
por hipoacusia, oclusiones arteriales de la retina y encefalo-
patia. La prevalencia es desconocida, afectando a mujeres
jovenes entre 20 y 40 afos. Su etiologia es desconocida,
aunque se sospecha que es un proceso autoinmune que
provoca la inflamacién y oclusién de las arteriolas precapila-

res del cerebro, la retina y el oido interno. Su sintomatologia
se basa en cefalea (en el 50% de los pacientes) frecuente-
mente severa, llegando a presentarse como prédromos y
terminar con fases de migrafia. Nosotros presentamos el
caso de una mujer de 47 afios a la cual se le trat6 con inmu-
nosupresores como corticoides endovenosos, inmunoglobu-
linas y plasmaféresis. Posteriormente se traté con rituximab,
con un efecto beneficioso para la paciente.
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Susac’s syndrome: rituximab’s paper

SUMMARY

Susac's syndrome is a microangiopathy
of the retina, inner ear and brain mani-
festing as a triad of encephalopathy, he-
aring loss and branch retinal artery
occlusion. The pathological mechanism

is thought to be an immune-mediated
small vessel vasculitis with some pa-
thophysiological similarity to derma-
tomyositis. Awareness and early
recognition of this syndrome is impor-
tant as early treatment with immuno-

suppression can minimise cognitive,
audiological and visual sequelae. We re-
port a case of a 47-year-old woman
who presented with the characteristic
syndrome. She was treated with immu-
nomodulatory therapy and rituximab.
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INTRODUCCION

El sindrome de Susac es una enfermedad autoinmune que
fue descrita por primera vez en 1979 por Susac et al.' Su
patogenia se debe a una microangiopatia que afecta al
oido, la retina y el cerebro. Su cuadro clinico se caracte-
riza por hipoacusia, oclusiones arteriales de la retina y en-
cefalopatia. Generalmente esta triada de sintomas son
patognomonicos del sindrome de Susac, pero general-
mente no se presentan al mismo tiempo, lo que hace de
su diagnéstico un desafio para el clinico.

Su prevalencia es desconocida, pero se han registrado
mas de 300 casos en todo el mundo, afectando sobre
todo a mujeres jévenes entre 20 y 40 afios, pudiendo
aparecer a cualquier edad?.

Su etiologia es desconocida, aunque se sospecha que
es un proceso autoinmune que provoca la inflamacién y
oclusién de las arteriolas precapilares del cerebro, la retina
y el oido interno. Presenta sintomatologia parecida al sin-
drome antifosfolipidos, por ello, esta patologia debe ser
considerada para el diagnéstico diferencial3.

Al principio, su sintomatologia se basa en cefalea (en
el 50% de los pacientes) frecuentemente severa, llegando
a presentarse como prédromos y terminar con fases de
migrafia. Posteriormente aparecen los sintomas caracte-
risticos de una encefalopatia, tales como: dafo cognitivo
y en la memoria, ataxia, hemiparesia, cambios del estado
animico y déficits cognitivos*S.

El diagnéstico es realizado en funcién de la presenta-
cién clinica, datos de laboratorio y estudios de imagen.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 47 afios que ingres6 en Urgencias de nuestro
hospital por una pérdida brusca de la conciencia. Como
antecedentes, varias semanas antes del ingreso presenté
alteracién de la marcha, cefalea y diplopia fluctuante en
tratamiento con acido acetilsalicilico y esteroides. En la
exploracion fisica destacaba: caquexia moderada, Glas-
gow de 4 puntos, por lo que se plantea sospecha diag-
néstica de sindrome de Susac. Se realiza TC cerebral y
examen oftalmolégicos respectivos objetivandose lesio-
nes en cuerpo calloso, y vasculitis retiniana, sordera neu-
rosensorial, confirmandose dicha sospecha diagnéstica.
Se inici6 tratamiento con dosis altas de metilprednisolona
endovenosa con buena respuesta clinica inicial. Tras una
semana de tratamiento la paciente empeora clinica-
mente, con encefalopatia severa, ausencia de respuesta
verbal, y movimientos erraticos en 4 extremidades.

Se le administran dos dosis de metilprednisolona en-
dovenosa sin mejoria clinica evidente, por lo que se de-
cide el ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI),
donde se le realizan plasmaféresis, junto con corticotera-
pia consiguiéndose una estabilizacién de la paciente.
Como tratamiento de mantenimiento se traté con mico-
fenolato y gammaglobulinas con buena respuesta. Ante
un empeoramiento clinico se realiza nuevamente TC cra-
neal control donde se evidencian nuevas lesiones en
cuerpo calloso. Se decide volver a realizar plasmaféresis
sin mejoria alguna. Se realiza una interconsulta al Servicio
de Farmacia sobre la posibilidad de administracién de ri-
tuximab a la paciente debido al empeoramiento clinico.

En base al trabajo de Grygiel-Gorniak B, se realizan los tra-
mites para su aprobacion de uso fuera de ficha técnica
por la Direccién Médica. La paciente recibe 3 dosis de ri-
tuximab a 375 mg/m? cada dosis.

A la semana del ingreso, tras la administraciéon de ri-
tuximab se empieza a notar mejoria de la sintomatologia
descrita, empezando a conectar con el medio, llegando
a ejecutar 6rdenes sencillas. Se realiza RMN donde se evi-
dencia mejoria de lesiones. Por todo ello se decide trasla-
dar a un centro de crénicos por la imposibilidad de la
familia para cuidar a la paciente.

DISCUSION

El sindrome de Susac es una enfermedad rara, con sospecha
de base autoinmune debida a una microangiopatia que
afecta las arteriolas precapilares del cerebro, retina y oido.
La causa exacta de la enfermedad es desconocida®, pero se
sospecha de una respuesta inmune con microembolizacién.
Su sintomatologia es muy inespecifica y la triada de sintomas
caracteristicos no aparecen al principio de la enfermedad
por ello hay que realizar un buen diagnéstico diferencial. Es
méas comuUn en muijeres jévenes’. El tratamiento utilizado son
varios inmunomoduladores con muy buenos resultados tales
como glucorticoides orales y endovenosos a dosis altas, in-
munoglobulinas, ciclofosfamida, micofenolato, azatioprina,
metotrexato, rituximab y plasmaféresis. Es muy importante
una inmunosupresién prolongada en el tiempo para preve-
nir complicaciones, ya que estas pueden ser fatales®. La du-
racion de la terapia, eleccion del farmaco y el método de
monitorizacién de la enfermedad no se conocen con clari-
dad. Por todo ello, seria recomendable la realizacion de un
ensayo clinico aleatorizado, pero debido a que es una en-
fermedad rara es impracticable.
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