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Синдром Сусака (СС), или ретино-кох-

лео-церебральная васкулопатия, впервые опи-

санная в 1979 г. J. Susak и соавт. [1], является

крайне редким тяжелым инвалидизирующим

заболеванием и характеризуется микроангио-

патией с поражением сосудов мозга, внутрен-

него уха и сетчатки, в основе которой предпо-

лагают аутоиммунные нарушения, приводя-

щие к окклюзирующей эндотелиопатии ка-

пилляров и прекапилляров [2–4]. В связи с от-

сутствием очагов некроза СС рассматривают

как микроангиопатию, а не васкулит. 

Поражение головного мозга при СС от-

носят к гипоксически-ишемическому типу

приобретенных миелинопатий [4, 5]. Эндоте-

лиопатия приводит к сужению и окклюзии ар-

териол, последующим микроинфарктам с по-

вреждением аксонов, нейронов и миелина в бе-

лом веществе головного мозга [3]. Морфологи-

ческие изменения в головном мозге характери-

зуются очаговой микроангиопатией, глиозом

и воспалительной реакцией с преимуществен-

ным присутствием лимфоцитов. Лабораторная

воспалительная активность СС не свойственна.

Синонимами СС являются встречаю-

щиеся в литературе термины RED-M

(Microangiopathy with Retinopathy,

Encephalopathy, Deafness – микроангиопатия

с ретинопатией, энцефалопатией, глухотой)

и SICRET (Small Infarcts of Cochlear, Retina

and Encephalitic Tissue – микроинфаркты

в слуховом нерве, сетчатке и ткани мозга).

Случаи СС могут скрываться за диагнозом так

называемой серонегативной системной крас-

ной волчанки (СКВ).

Для СС характерна клиническая триада

с поражением головного мозга, сетчатки

и слухового нерва, что отмечают в 85% случа-

ев. Вместе с тем в дебюте болезни типичная

триада признаков наблюдается менее чем

у 20% пациентов; как правило, манифестная

фаза характеризуется моноорганным пораже-

нием [6–8], что существенно затрудняет свое-

временную диагностику СС. Заболевание де-

бютирует обычно в 20–40 лет, в 1,5–3 раза ча-

ще встречается у женщин, чем у мужчин [2, 4,

8]. В то же время имеются данные, что у муж-

чин заболевание протекает тяжелее и чаще

наблюдается полная триада клинических

признаков, чем у женщин [8].

Поражение сетчатки приводит к сниже-

нию зрения, но при вовлечении исключитель-

но периферических отделов в некоторых случа-

ях оно протекает асимптомно. Энцефалопатия

при СС может дебютировать сильными (порой

мигренозными) головными болями или начи-
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наться с нарушений концентрации внимания и памяти, по-

явления депрессии, агрессивного поведения. Поражение

слухового нерва сопровождается тугоухостью, звоном

в ушах, нистагмом, головокружением, что в свою очередь

может влиять на прогрессирование психических нарушений. 

P. Smith и соавт. [9] высказано интересное предположе-

ние, что СС был болен художник Ф. Гойя, с чем связан мрач-

ный второй период его творчества. Одной из первых работ,

на которой отразилось влияние заболевания Гойи, стала се-

рия офортов «Капричос» (рис. 1). Представлены свидетельст-

ва, что болезнь началась остро в возрасте 46 лет с сильных го-

ловных болей, которые сопровождались слабостью, наруше-

ниями координации, грохочущим шумом в ушах и прогрес-

сирующим снижением слуха. Присоединились паралич пра-

вой руки и расстройства речи, отмечался эпизод потери зре-

ния, были галлюцинации. Постепенно зрение восстанови-

лось, исчезли головокружения и нарушения координации,

но долго сохранялся парез правой руки. До конца жизни ху-

дожник оставался глухим, общаясь с окружающими с помо-

щью записок и рисунков, которые во время длительного вы-

здоровления становились все более мрачными. 

Известно, что проявления СС могут исчезать самосто-

ятельно через несколько лет. Наиболее часто СС протекает

монофазно, но возможно и полифазное течение с чередой

обострений и ремиссий в течение 1–2 лет [3, 6–8]. В зависи-

мости от выраженности клинических проявлений энцефа-

лопатии и изменений, выявляемых при магнитно-резонанс-

ной томографии (МРТ) головного мозга, выделяют 4 степе-

ни тяжести течения СС, от легкой до крайне тяжелой [10].

В качестве иллюстрации клинического течения СС

приводим следующее наблюдение.

Пациент 55 лет, имеющий в анамнезе указания на пере-

несенный миокардит, в конце августа 2017 г. в течение суток

испытывал выраженное головокружение, шум в ушах, головную

боль и отмечал нечеткость зрения, прошедшие самопроизволь-

но. Выполненная в этот день МРТ не выявила патологических

изменений в головном мозге, околоносовых пазухах и ячейках со-

сцевидных отростков височных костей. В сентябре 2017 г. раз-

вился короткий, в течение 10 мин, эпизод диплопии, через 2 нед –

эпизод дизартрии, также прошедший самостоятельно. С кон-

ца октября 2017 г. присоединилась острая двусторонняя нейро-

сенсорная тугоухость, проводилось лечение глюкокортикоида-

ми (ГК), шунтирование барабанной полости без существенного

эффекта. В течение последующих 2 мес тугоухость постепен-

но уменьшалась, но полностью слух не восстановился. 

В конце декабря 2017 г. присоединилось острое выпадение

верхневисочного квадранта поля зрения справа. Отмечались

сердцебиение и слабость, при эхокардиографическом исследо-

вании, за исключением открытого овального окна диаметром

2 мм, не выявлено существенной патологии, как и при рентге-

нологическом исследовании органов грудной клетки. Отсутст-

вовали изменения в анализах мочи и лабораторная воспали-

тельная активность (С-реактивный белок – 5,1 мг/л, СОЭ –

5 мм/ч), получены отрицательные результаты исследования на

сифилис, вирусы гепатита В и С, иммунодефицита человека. 

В ФГБНУ «Научный центр неврологии» при МРТ голов-

ного мозга и шейного отдела позвоночника выявлены множе-

ственные, гиперинтенсивные в Т2-взвешенном изображении

(Т2-ВИ) округлые и овальные очаги до 4 мм в глубоких отде-

лах белого вещества больших полушарий и в мозолистом те-

ле. При повторной МРТ головного мозга через 2 нед отмечена

отрицательная динамика с увеличением количества очагов,

прежде всего в мозолистом теле, размером 2–3 мм, в количе-

стве до 12 (рис. 2). Электроэнцефалография не выявила эпи-

активности. При исследовании ликвора отмечен умеренный

цитоз (57 клеток в 1 мкл) с преобладанием лимфоцитов, бе-

лок – 0,67 г/л, глюкоза – 2,9 ммоль/л, отсутствие антител

к вирусам герпеса, Эпштейна–Барр, цитомегаловирусу. В ли-

кворе не обнаружено олигоклонального IgG, что в сочетании

с отсутствием патологических изменений при исследовании

зрительных и акустических вызванных потенциалов позволи-

ло отвергнуть диагноз рассеянного склероза (РС). 

Офтальмоскопических признаков изменений прозрач-

ных сред глаза, диска зрительного нерва не отмечено. При ис-

следовании полей зрения справа сохранялось выпадение в верх-

невисочном квадранте. При флюоресцентной ангиографии

глазного дна – картина правосторонней ретинопатии с ги-

пофлюоресцентными зонами выраженной ишемии сетчатки

с микроаневризмами по ходу темпоральной аркады и в ниж-

нем квадранте, а также признаки двустороннего ангиита

с формированием на периферии гипофлюоресцентных очаж-

ков в виде муфт по ходу артериол. 

При обследовании в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой

в сыворотке крови не обнаружено антител к цитоплазме

нейтрофилов, антиядерных антител, антител к дезоксири-

бонуклеиновой кислоте, кардиолипинам и β2-гликопротеи-

дам, интерлейкин 6 в пределах нормы. Отмеченное ранее не-

большое повышение уровня ревматоидного фактора до 1,4 нор-

мы при повторном исследовании отсутствовало.

На основании наличия типичной клинической триады,

включающей ишемическую ретинопатию, нейросенсорную

тугоухость и поражение центральной нервной системы

(ЦНС) в виде типичных округлых очаговых изменений в мозо-

листом теле и глубоком белом веществе головного мозга, ди-

агностирован СС. Начато лечение высокими дозами ГК внут-

ривенно и внутрь, внутривенным имму-

ноглобулином (ВВИГ) с последующим

присоединением анти-В-клеточной

терапии ритуксимабом (РТМ).

Дифференциальную диагностику

СС проводят с РС, острым рассеянным

энцефаломиелитом, инфекционными

энцефалитами, болезнью Меньера, изо-

лированным васкулитом ЦНС, пораже-

нием ЦНС при СКВ, болезни Бехчета.

Полиорганный характер поражения

с вовлечением органов зрения и слуха

требует проведения дифференциальной

диагностики с такими заболеваниями
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Рис. 1. Ф. Гойя. Сон разума рождает чу-
довищ

Рис. 2. МРТ головного мозга пациента
(сагиттальный срез, Т2-ВИ): множествен-
ные гиперинтенсивные очаги (2–4 мм)
в нижних отделах мозолистого тела
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из группы системных васкулитов, как гранулематоз с полиан-

гиитом (ГПА) Вегенера, синдром Когана [11, 12]. В отличие от

СС, для ГПА типично сочетание отита с поражением верхних

дыхательных путей (некротический ринит, синусит), а также

вовлечение в патологический процесс почек и легких. Патогно-

моничным признаком синдрома Когана является интерстици-

альный кератит, не встречающийся при СС. 

Ключевое значение для подтверждения диагноза СС

имеют результаты МРТ головного мозга, флюоресцентной

ангиографии сетчатки и аудиометрии. Картина, выявляемая

при МРТ головного мозга у больных СС, во многом напоми-

нает изменения при РС, наблюдаются множественные очаги,

расположенные перивентрикулярно, в глубоком белом веще-

стве головного мозга и мозолистом теле. Однако, в отличие от

РС, при СС поражается центральная часть мозолистого тела

и формируются типичные очаговые изменения, которые при

Т2-ВИ МРТ напоминают «жемчужное ожерелье» или «снеж-

ки» (snow-ball), как в представленном клиническом наблюде-

нии, что считают патогномоничным для СС [3, 8, 13, 14].

В поздней стадии СС может присоединяться атрофия мозо-

листого тела. Кроме того, для СС характерны очаги в базаль-

ных ганглиях, в 30% случаев при Т1-ВИ МРТ выявляют ин-

тенсивное накопление контраста в оболочках [3, 13]. Описа-

но вовлечение спинного мозга на уровне шейного отдела по-

звоночника [15]. Таким образом, для острой фазы СС харак-

терна МРТ-триада, включающая специфические изменения

в мозолистом теле, очаги в глубоком белом веществе и конт-

растирование мозговых оболочек. В цереброспинальной

жидкости обнаруживают незначительный лимфоцитарный

плеоцитоз и умеренное повышение содержания белка [2], что

присутствовало в представленном клиническом наблюдении.

При флюоресцентной ангиографии выявляют множе-

ственную окклюзию ветвей артерии сетчатки, что также яв-

ляется патогномоничным признаком СС. Поскольку при

СС макулярная область сетчатки остается интактной, может

сохраняться нормальная острота зрения. Оптическая коге-

рентная томография сетчатки полезна при динамическом

мониторинге больных СС с ретинопатией и для дифферен-
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Схемы лечения СС в зависимости от тяжести поражения ЦНС, предложенные R. Rennebohm и соавт. [10]

Крайне тяжелое поражение ЦНС Тяжелое поражение ЦНС Поражение ЦНС средней тяжести Легкое поражение ЦНС Отсутствие поражения ЦНС

Примечание. МП – метипред, ПРЕД – преднизолон, ТАК – такролимус. 

• Тяжелая энцефалопатия
• Тяжелая деменция и нарушения речи
• Мультифокальная неврологическая симптоматика
• Выраженная зависимость в повседневной дея-
тельности
• Недержание, потребность в постоянном уходе
• Невозможность взаимодействия, выполнения ау-
диограммы
• При МРТ мозга – обширное ишемическое 
поражение преимущественно белого вещества
и мозолистого тела, при повторной МРТ – множе-
ственные новые очаги

• Умеренная энцефалопатия, нарушения
мышления
• Умеренно тяжелые когнитивные и ре-
чевые расстройства
• Мультифокальная неврологическая
симптоматика
• Существенная зависимость в повсе-
дневной деятельности
• Амбулаторный режим, но возможна
потребность в уходе
• Возможно взаимодействие, выполне-
ние аудиограммы 
• При МРТ мозга – умеренно тяжелое
ишемическое поражение преимущест-
венно белого вещества, особенно мозо-
листого тела, при повторной МРТ – но-
вые очаги

• Мягкая энцефалопатия и спутанность
сознания
• Когнитивные и речевые расстройства
от легких до умеренных
• Вариабельная неврологическая сим-
птоматика
• Некоторая зависимость в повседнев-
ной деятельности
• Полностью амбулаторный режим,
но может иметь недостаточную силу
и устойчивость
• Возможно взаимодействие, выполне-
ние аудиограммы 
• При МРТ мозга – очаги умеренной ин-
тенсивности, преимущественно в бе-
лом веществе, особенно задней части
мозолистого тела, при повторной
МРТ – отсутствие новых очагов

• Мягкие когнитивные
и/или личностные измене-
ния, могут быть неочевид-
ны для посторонних 
• Мягкие расстройства ре-
чи или их отсутствие
• Полная независимость
в повседневной деятель-
ности
• Полная самостоятель-
ность
• При МРТ мозга – легкие
ишемические изменения,
при повторной МРТ – от-
сутствие новых очагов
ишемии

• Изолированное пораже-
ние сетчатки и/или органа
слуха
• При МРТ мозга – отсут-
ствие или минимальные
очаги поражения.

A. ГК
В/в МП 1 г/сут 3–7 дней, затем ПРЕД 1 мг/кг/сут
(mах 80 мг) 4 нед, затем снижение дозы ПРЕД

+
Б. ВВИГ
ВВИГ 2 г/кг в течение 2 дней, затем 1 г/кг 1 раз 
в 2 нед до стабилизации, затем 1,5 г/кг 1 раз 
в 3 нед при стабильности, затем 2 г/кг 1 раз 
в 4 нед в течение 6 мес, затем 1 г/кг 1 раз в 4 нед
не менее 6 мес

+
В. ЦФ
В/в ЦФ 10–15 мг/кг дважды 1 раз в 2 нед. При улуч-
шении или противопоказаниях к ЦФ: переходят
к пункту Г. Если без улучшения: в/в ЦФ 10–15 мг/кг
1 раз в 2 нед, затем 10–15 мг/кг трижды 1 раз 
в 3 нед, затем 10–15 мг/кг 1–3 введения 1 раз в 4 нед,
затем назначение MMФ или MMФ+TAК (пункт Г)
+
Г. MMФ или ММФ+ТАК
MMФ 2 г/сут (если применяют отдельно)
ИЛИ: ММФ 1 г/сут + ТАК 4 мг/сут до стабилизации,
затем только ММФ не менее 2 лет

+
Д. РТМ
РТМ 1 г дважды через 2 нед, затем через 4–6 мес,
затем через 6 мес при необходимости

A. ГК
В/в МП 1 г/сут 3–7 дней, затем ПРЕД 1
мг/кг/сут (mах 80 мг) 4 нед, затем сни-
жение дозы ПРЕД

+
Б. ВВИГ
ВВИГ 2 г/кг в течение 2 дней, затем 
1 г/кг 1 раз в 2 нед до стабилизации, за-
тем 1,5 г/кг 1 раз в 3 нед при стабильно-
сти, затем 2 г/ кг 1 раз в 4 нед в течение
6 мес, затем 1 г/кг 1 раз в 4 нед не ме-
нее 6 мес

+
В. ЦФ
В/в ЦФ необязательно (возможно ис-
пользование по схеме крайне тяжелого)
или переход к пункту Г

+
Г. MMФ или ММФ+ТАК
MMФ 2 г/сут (если применяют отдельно)
ИЛИ: ММФ 1 г/сут + ТАК 4 мг/сут до ста-
билизации, затем только ММФ не менее
2 лет
+
Д. РТМ
РТМ 1 г дважды через 2 нед, затем че-
рез 4–6 мес, затем через 6 мес при не-
обходимости

A. ГК
В/в МП 1 г/сут 3–7 дней, затем ПРЕД 1
мг/кг/сут (mах 80 мг) 4 нед, затем сни-
жение дозы ПРЕД

+
Б. ВВИГ
ВВИГ 2 г/кг в течение 2 дней, затем 
1 г/кг 1 раз в 2 нед* до стабилизации,
затем 1,5 г/кг 1 раз в 3 нед при ста-
бильности, затем 2 г/ кг 1 раз в 4 нед
в течение 6 мес, затем 1 г/ кг 1 раз 
в 4 нед не менее 6 мес. *Возможен пе-
реход к схеме 1 раз в 4 нед
+
В. ЦФ
В/в ЦФ не требуется, переходят к пунк-
ту Г

+
Г. MMФ
MMФ 2 г/сут не менее 2 лет

+
Д. РТМ
РТМ необязательно, но предпочтитель-
но РТМ 1 г дважды через 2 нед, затем
через 4–6 мес, затем через 6 мес при
необходимости

A. ГК
В/в МП необязательно,
ПРЕД 1 мг/кг/сут (mах 
80 мг) 4 нед, затем сниже-
ние дозы ПРЕД
+
Б. ВВИГ
ВВИГ 2 г/кг в течение 
2 дней, затем 1 г/кг каж-
дые 4 нед в течение 
6–12 мес

+
Г. MMФ
MMФ 2 г/сут не менее 
2 лет

+
Д. РТМ
РТМ необязательно; как
правило, не используют.
РТМ 1 г дважды через 
2 нед, затем через 4–6 мес

A. ГК
В/в МП 1 г/сут 3 дня, за-
тем ПРЕД в дозе 
40–60 мг/сут 1–2 нед, за-
тем снижение дозы ПРЕД
+
Б. ВВИГ
ВВИГ 2 г/кг в течение 
2 дней, затем 1 раз 
в 2 нед 1 г/кг, затем ВВИГ
повторно до стабилизации

+
Г. MMФ
MMФ 2 г/сут не менее 
2 лет

+
Д. РТМ
РТМ необязательно; как
правило, не используют

Характеристика

Лечение
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циальной диагностики с РС, при котором типично диффуз-

ное истончение слоя нервных волокон, в то время как при

СС оно носит пятнистый характер [16]. Повреждение слухо-

вого нерва приводит к тугоухости, что порой может быть ма-

ло выражено и выявляться лишь при аудиометрии с типич-

ным снижением восприятия низких частот. 

Следует подчеркнуть, что ключевое значение для ди-

агностики СС наряду с подробным планомерным инстру-

ментальным обследованием имеет взаимодействие врачей

разных специальностей – ревматологов, неврологов, оф-

тальмологов, отоларингологов. Роль ревматологов в веде-

нии больных СС особенно возросла в последние годы

в связи с эффективным применением агрессивной дли-

тельной терапии иммуносупрессантами и генно-инженер-

ными биологическими препаратами (ГИБП).

Рандомизированные клинические исследования при СС

отсутствуют, что в первую очередь связано с крайней редко-

стью заболевания. В основе терапии СС лежит применение

сверхвысоких доз ГК (внутривенно 1 г/сут, внутрь 1 мг/кг в су-

тки), ВВИГ в сочетании с циклофосфаном (ЦФ) или микофе-

нолата мофетилом (ММФ) и ГИБП, прежде всего РТМ. В от-

личие от РС, при котором эффективны β-интерфероны и на-

тализумаб, у пациентов с СС эти препараты могут вызывать от-

рицательную динамику клинических симптомов [17, 18], что

подчеркивает важность дифференциальной диагностики СС

и РС. В некоторых случаях СС тяжелого течения применяют

плазмаферез [19]. Поскольку повреждения органа слуха и сет-

чатки быстро становятся необратимыми, лечение должно быть

назначено как можно раньше, что также позволяет избежать

развития когнитивных нарушений. Продолжительность ак-

тивной терапии варьирует в зависимости от тяжести течения

СС и составляет от 4–6 мес до нескольких лет. После достиже-

ния стойкой ремиссии проводят поддерживающую терапию

цитостатиками и/или ГК длительностью не менее 2 лет.

В 2018 г. группой американских исследователей под

руководством R. Rennebohm [10], в которую вошли невро-

лог, офтальмолог и ревматолог, опубликованы пилотные

рекомендации по лечению СС, основанные на накоплен-

ном клиническом опыте лечения относительно крупной

когорты пациентов. Предложенные рекомендации следует

рассматривать как начальный этап планирования дальней-

ших направлений исследования потенциально эффектив-

ных методов лечения СС. 

R. Rennebohm и соавт. предложено модифицировать

схему лечения прежде всего в зависимости от тяжести по-

ражения ЦНС, что подробно представлено в таблице [10].

При тяжелом течении рекомендовано одновременное ис-

пользование сверхвысоких доз ГК внутривенно и внутрь,

ВВИГ, ЦФ или ММФ (в том числе в сочетании с такроли-

мусом), а также РТМ. При легком поражении ЦНС пред-

ложено сокращать схему лечения, ограничиваясь ГК,

ММФ и редуцированным курсом ВВИГ. Для лечения слу-

чаев с преимущественным поражением сетчатки и органа

слуха также рекомендовано применять сокращенные кур-

сы ГК и ВВИГ в сочетании с ММФ. 

Применение агрессивных иммуносупрессивных схем

лечения, несомненно, требует взвешенной оценки соотно-

шения их потенциальной эффективности и риска ослож-

нений терапии, которые по тяжести могут конкурировать

с проявлениями СС; необходим тщательный мониторинг

пациентов с контролем показателей безопасности лечения.
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