
triade capitale
cerebral vasculopathy

RED-M retinopathy, encephalopathy, deafness, microangiopathy
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syndrome de SUSAC
Dorr J. Nat Rev Neurol 2013; 9:307



SNC

SUBAIGUE, MULTIFOCALE

« MIGRAINE », SCOTOME SCINTILLANT: 3/4
PSYCHOSE AIGUE
CONFUSION, DYSARTHRIE, MUTISME

Kleffner I. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2016; 87:1287



biologie 
méningite

LCR : 
HYPERPROTEINORACHIE (0.2 - 2.8 G/L) 

gammapathie oligoclonale possible
PLEIOCYTOSE (1-85, 15 éléments en moyenne)



IRM cerveau
hyperS T2 et T2-FLAIR
discrets et petits (1 – 7 mm)
supra- et infra-tentoriel
s.blanche et/ou noyaux gris (70%)
corps calleux, centre sine qua non
diffusion
gado + en T1 « leptoméninge »

pas de // radio-clinique
réversibilité

Marrodan M. J Neurol Sci 2018; 395: 29



corps calleux : snow balls, spokes



diffusion : string of pearls





RETINE
clinique

OCCLUSION BRANCHES ACR BILATERALE

aS 1/2 
périphérique

encéphalopathie

Kothari N. JAMA Neurol 2016; 73:884
Heng L. Surv Ophtalmol 2019; 64:477



occlusion et/ou fuite++



ORL: presbyacousie inversée



traitement



tmt tips

éviter les estrogènes

1ère intention
corticothérapie 
• à forte dose SMD 0.5-1 G J1J2J3 (inaugurale/poussée)
• minimiser la dose de prednisone en relais (poussée) ½ mg/kg
• durée totale 12 mois
antiagrégation durée indéfinie



tmt (2)

2ème intention (gravité, poussée récurrente)
IS cyc/aza/mmf
IVIG ≥ 3 cures 2 g/kg / 3-4 semaines

3ème intention
rtx 1 g x2



tmt (3)

prothèses auditives
implants cochléaires



suivi

IRM cerveau
audiogramme
CV > AV, FO+/-angio R



les preuves



base épidémiologique 
femme jeune

SEX RATIO F / H : 4 / 1
AGE : 30 (2 - 69) ANS



base bioclinique

vasculopathie
+
LCR inflammatoire



base évolutive

• par poussées
• grossesse, post partum
• amélioration clinique in fine
• réversibilité IRM (N lésions diminue au cours du temps)



« preuve » histologique 2019

autopsie 
• cerveau quantité ++
• immunophénotypage, ME
bémol: sévérité (atypie++ Susac mortel)

Agamanolis D.J Neuropathol Exp Neurol 2019; 6:515



micro-infarctus cortex
peri-V, CC, cervelet



cellules mononucléées 
leptoméninge, parenchyme, péri-V



lymphocytes CD3 CD8



cellules mononucléées CD3+ 
paroi V



artére leptoméningée, fibrose



synthèse

inflammation paroi et peri-V, LT CD8 et M >> LB
non Ac-dep 
calibre varié, art leptoméningée – capillaire
thrombi cruoriques, rares
microinfarctus diffus cortex ≠ IRM SB 

fuite reversible

Agamanolis D.J Neuropathol Exp Neurol 2019; 6:515



vascularite > épithéliopathie primitive



evidence-based, my foot


