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Susac syndrome
• Rare	mais	sous	diagnostiqué
• Prévalence	:	0.148	per	100,000	(Europe	centrale)

• Occlusions	petits	artères	:	
– Triade	:	Encéphalopathie	aiguë	(72%),	Surdité	(20%),	OBAR	(24%).
– Étiologie	inconnue	:	Endothéliopathie immune.

• Age	:	7	à	77	ans	:	moyenne	30.5	ans

• H	<	F	,	M/F	Ratio	1	:	3.5
– plus	sévère	Hommes
– 12	publications	Susac contexte	grossesse

Seifert-Held T,	Langner-Wegscheider BJ,	Komposch M,	et	al.
Susac’s syndrome:	clinical course	and	epidemiology in	a	Central	European population.	Int	J	Neurosci.	2017;127:776e80



Susac
Evidence	Based Medicine ?

≥	100	« case	reports »



Triade	

• Présentation	initiale	:	13	à	20%	des	cas
• Diagnostic	difficile	:
– Suspecté	:	

1	manifestation	triade	+	Absence	de	FDR	pour	artériosclérose	ou	
coagulopathie +	+	1	FDR	maladie	Femme	20-40	ans,	≤	1	an	grossesse,	
IRM+	corps	calleux	ou	lésions	périventriculaires

– Incomplet	:	2	manifestations	/	triade
– Complet	:	Triade

Dorr J,	Krautwald S,	Wildemann B,	et	al.	Characteristics of	Susac
syndrome:	a	review of	all	reported cases.	Nat	Rev Neurol 2013;9:307–16.
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A	– Livedo racemosa (right	foot)
B	– Skin	biopsy	(HES)	:	Occlusion	of	dermal peri-sudoral vessel without signs of	inflammation

























Angiographie	à	la	fluorescéine





Après	traitement





Traitement	:	OPH	

• Aucun	essai	randomisé	contrôlé	
– 63	case	reports	=>	Algorithme	empirique

• En	cas	d’atteinte	du	SNC	:	
– Bolus CT	prime	sur	l	‘atteinte	OPH

• Atteinte	oculaire	isolée	:	moins	agressif	et	plus	
court
– Angiographie	mensuelle	(3	à	6	semaines)
– IVIG	ET	mycophenolate mofetil /	6	mois



Heng LZ, Bailey C, Lee R, Dick A, Ross A. 
A review and update on the ophthalmic implications of Susac syndrome. 
Surv Ophthalmol. 2019 Jul -Aug;64(4):477-485. 



Pathologies	rares	=	EBM	possible	?	

Intrication	avec	des	atteintes	extra-ophtalmologiques

Critères	d’initiation	de	traitement	:	

Critères	d’arrêt	:	encore	plus	difficile	/	définition	rémission	


