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Die auditorische Komponente des Susac-Syndroms
T. Basel, B. Lutkenhoner, M. Pasha, D. Weil3, C. Rudack, B Ringelstein, |. Kleffner
Klinik und Poliklinik fur Hals-Nasen-Ohrenheilkunde, Universitatsklinikum Minster

Das Susac-Syndrom ist eine Autoimmunendotheliopathie mit ischamischer Affektion der
mikrovaskularen Gefal3strukturen des Gehirns, der Retina und des Innenohres. Frauen sind dreimal
haufiger betroffen als Manner. Die Symptome sind Cephalgien, kognitive Dysfunktion mit psychischen
Begleiterscheinungen wie Depressionen oder Gedéachtnisverlust, Gesichts-feldausfallen und
Innenohrhérminderungen. Letztere betreffen tGberwiegend den Tiefton-bereich, wéhrend der Mittel- und
Hochtonbereich nur gelegentlich bzw. selten betroffen ist. Zusétzlich bestehen oft vestibulare Symptome
sowie Tinnitus. Wahrend monophasische, enzephalopathische Verlaufe zumeist selbstlimitierend sind,
fuhren Verlaufe mit initialen Retinalastverschliissen und akuten Horverlusten haufiger zu Rezidiven und
sind schwerer zu behandeln. Von 13 Patienten (8 Frauen, 5 Manner), die im Susac-Zentrum der neuro-
logischen Klinik des Universitatsklinikums Munster interdisziplindr mit der Augenklinik und der HNO-
Klinik behandelt werden, wurde ein audiologischer und neurootologischer Status erhoben. Aus den
Hoérschwellen bei 500, 1000, 2000 und 4000 Hz wurde mittels der Tabelle von Rdéser (1973) der
prozentuale Horverlust ermittelt.Bei Erstdiagnose waren die Patienten zwischen 20 und 61 Jahre alt
(Mittelwert 34,3 Jahre). Eine cochleare Beeintrachtigung konnte bei 11 Patienten (84,6%) nachgewiesen
werden die beiden anderen Patienten wiesen audiometrisch eine Normakusis auf. Die ton- und
sprachaudiometrisch ermittelten Hdorverluste erstreckten sich von Normalhorigkeit bis zu an Taubheit
grenzender Schwer-hdrigkeit. Bei 16 Ohren (61,5 %) war der Horverlust nicht gré3er als 30 % 8 Ohren
(30,8 %) wiesen einen Horverlust von mehr als 60% auf. Von drei Ausnahmen abgesehen, war das
Horvermogen der beiden Ohren relativ symmetrisch (die tber alle Frequenzen gemittelten Hérschwellen
unterschieden sich typischerweise um nicht mehr als etwa 10 dB). Bei 9 Patienten bestand ein mit
Audiometersignalen vergleichbarer Tinnitus, der einen tonalen oder rauschférmigen Charakter hatte (in 6
Fallen beidseits). Anfallsartige sowie chronische Gleichgewichtsbeschwerden wurden von 10 Patienten
beklagt. In 6 Féllen zeigte sich eine periphere vestibulare Stérung durch kalorische Untererregbarkeit
bzw. Spontannystagmus (1 Pat.). Die beim Susac-Syndrom beschriebene Hérminderung tritt zumeist
beidseitig auf. Sie betrifft vornehmlich tiefere Frequenzen, kann ihre maximale Auspragung aber auch
bei mittleren und hohen Frequenzen haben. Ein peripher-vestibularer Schwindel bzw. ein Tinnitus ist
beim Susac-Syndrom nicht regelm&Rig vorzufinden. Die otologischen Symptome erinnern an den
Meniéreschen Symptomenkomplex, so dass die Patienten haufig zunachst auch entsprechend
behandelt werden.
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